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Le developpement genital normal est un phenomene complexe dependant de differents acteurs dont la 
presence ; la synchronisation temporelle et la duree d'action conditionnent sa mise en place optimale. 
Une modification pendant ce processus complexe et fragile peut eventuellement entramer une anomalie 
de la differenciation sexuelle. Apres Yexpose concernant les differentes etapes du developpement genital 
normal [ cet article presente en detail les anomalies de la differenciation sexuelle. 
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■ Introduction 

Le developpement du systeme genital chez Lhumain peut etre 
defini comme la succession d'evenements pendant lesquels le 
foetus, initialement indifferencie, va acquerir progressivement des 
caracteristiques masculines ou feminines au niveau gonadique, 
du tractus genital interne, des organes genitaux externes (OGE) et 
d'autres organes dont le cerveau. 

Deux points sont a soulever dans le developpement de l'appareil 
genital : l'existence d'un stade indifferencie jusqu'a la fin de la 
sixieme semaine de grossesse et cela malgre la determination 
sexuelle chromosomique de Lindividu ; l'interaction etroite et 
conjointe du developpement de Lappareil genital et de l'appareil 
urinaire a partir d'ebauches quasi communes. 

■ Embryologie de la differenciation 
sexuelle normale 

Determination du sexe chromosomique : 

X ou Y 

Lors de la fecondation, un ovocyte porteur d'un chromosome X 
fusionne avec un spermatozoide porteur d'un chromosome X 


ou Y. Le sexe chromosomique est ainsi le resultat de cette asso- 
ciation : XX ou XY M, determinant l'enchainement en cascade de 
la differenciation sexuelle anatomique. 

Formation de la gonade primitive bipotente 

La gonade primitive bipotentielle indifferenciee se met en place 
de la quatrieme a la sixieme semaine de gestation, a partir de la 
crete urogenitale, derivee du mesoblaste intermediaire. Elle est 
composee de deux parties : le cordon nephrogene, qui donne 
naissance a l'appareil urinaire, et la crete genitale, soulevant la 
paroi dorsale de la cavite coelomique et constituant l'ebauche de 
la gonade. Cette proximite embryologique explique l'importante 
correlation entre les malformations de l'appareil urinaire et de 
l'appareil genital. Au sein du mesenchyme, des cretes urogenitales 
vont se multiplier avec invaginations epitheliales, aboutissant a 
la formation des cordons sexuels primitifs [2] . 

Les cellules germinales primordiales sont d'origine epiblastique. 
Elies migrent en extra-embryonnaire dans la vesicule vitelline 
jusqu'aux cretes urogenitales et vont coloniser ces cordons sexuels 
primitifs. Elies se destinent a former les gametes (spermatozoides 
ou ovocytes). 

Ainsi sont constitutes les gonades primitives bipotentielles a la 
fin de la sixieme semaine de gestation [2] . 

Les mecanismes moleculaires qui dirigent les migrations cellu- 
laires ne sont pas encore connus. Deux genes sont cependant bien 
identifies et ont un role essentiel [3] : 

• WT1 ( minis tumor 1), oncogene du bras court du chro- 
mosome 11, est implique dans le developpement renal et 
gonadique. II joue un role de facteur de transcription, exprime 
tres precocement dans les cellules somatiques des cretes uro- 
genitales, puis ulterieurement dans les cellules renales et les 
cellules de Sertoli chez le male ou de la granulosa chez la 
femelle. II est indispensable a la morphogenese du systeme uri- 
naire et genital. II apparait comme etant un regulateur de la 
transcription de SRY ; 

• SF1 (steroidogenic factor 1), situe sur le chromosome 9, est un 
recepteur nucleaire implique dans la formation et la differencia- 
tion de la gonade et de la surrenale. Des mutations de SF1 chez 
l'humain conduisent a des tableaux variables avec une dysge- 
nesie gonadique pure, un phenotype feminin, et parfois une 
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insuffisance surrenalienne mais non systematiquement asso- 
ciee. On le retrouve dans les cellules de tous les tissus impliques 
dans la steroidogenese : dans les cellules de Leydig du testi- 
cule, et les cellules ovariennes responsables de la production 
d'hormones steroidiennes. 

Les cellules primordiales gonadiques gardent leur pluripotentia- 
lite grace a un processus de methylation precoce de l'ADN jusqu'a 
leur migration dans les cretes. Ainsi, jusqu'a la fin de la sixieme 
semaine, la gonade presente une morphologie similaire dans les 
deux sexes avec un caractere bipotentiel. Elle est constitute de 
deux contingents cellulaires d'origines differentes qui exercent 
reciproquement des effets inducteurs. 

Determination gonadique 

La differenciation des gonades depend directement de la pre- 
sence ou de l'absence de certains genes du chromosome Y. 
Ainsi chez le gargon, la presence du chromosome Y entraine le 
developpement des testicules, sous binfluence des genes SRY et 
50X9. Ces derniers induisent au sein de bebauche gonadique 
la differenciation des cellules de Sertoli constituant le premier 
evenement de borganogenese testiculaire [2] . Ces cellules prove- 
nant de bepithelium coelomique pluripotent, aboutissent a terme 
a la formation des tubes seminiferes avec les cellules germi- 
nales primordiales qu'elles englobent. Elies produiront bhormone 
antimiillerienne (AMH). Au sein du mesenchyme et des la hui- 
tieme semaine se difference un contingent cellulaire qui aboutit 
a la formation des cellules de Leydig, secretant la testosterone. 

Le mesenchyme separe les cordons testiculaires et se condense. 
II separe ainsi incompletement le testicule en lobules et, a 
bexterieur, forme l'albuginee isolant bepithelium coelomique des 
cordons sexuels. 

Par la suite, les cordons sexuels se differencient en tubules semi- 
niferes, pleins jusqu'a la puberte, ou ils vont alors se creuser d'une 
lumiere. Les cellules germinales se multiplient de leur cote en 
subissant des divisions mitotiques, mais n'entrent pas en meiose 
avant la puberte. 

Les canalicules efferents, issus de la differenciation de plu- 
sieurs tubules mesonephrotiques (5 a 12) au cours de la neuvieme 
semaine, vont se connecter au rete testis au cours du troisieme 
mois. Ces canalicules relient ainsi le rete testis avec les conduits 
mesonephrotiques qui aboutiront a terme a bepididyme et au 
canal deferent. Ces derniers, issus de la partie craniale du canal 
de Wolff, se developpent directement sous binfluence de la testo- 
sterone des la huitieme semaine. 

Entre le troisieme mois et le terme de la grossesse, les testicules 
descendent depuis la region lombaire vers le futur scrotum sous 
baction conjuguee de la croissance et de facteurs hormonaux. Issu 
de la degenerescence du mesonephros, le gubernaculum testis 
apparait au cours de la septieme semaine et connecte le testi- 
cule a la region des bourrelets labioscrotaux (donnant a terme 
le scrotum). 

En parallele, une evagination peritoneale denommee « proces- 
sus vaginal » se forme. Le testicule va glisser le long de cette 
derniere a travers le canal inguinal, dans sa position definitive. 
Ainsi, entre la septieme et la 12 e semaine, le gubernaculum attire 
le testicule vers le bas, avec une entree dans le canal inguinal entre 
le troisieme et le septieme mois pour penetrer dans le scrotum 
autour du neuvieme mois. Cette position intrascrotale peut etre 
plus precoce, fonction de l'entree dans le canal inguinal, puisqu'il 
est extremement frequent de retrouver des enfants nes prema- 
turement avec des testicules en place. En s'allongeant ainsi en 
direction caudale, le processus vaginal repousse les differentes 
couches de la paroi abdominale, formant ainsi une evagination 
en forme de doigt de gant au niveau du futur canal inguinal. A 
terme, ce processus disparait. Sa persistance conduit a la forma- 
tion du canal peritoneovaginal dont la traduction directe de sa 
persistance anormale est la hernie inguinoscrotale ou l'hydrocele. 

Chez la fille, l'absence du chromosome Y induit le developpe- 
ment ovarien, probablement sous binfluence des genes DAX1 et 
WNT4. Cette differenciation est plus tardive que la differenciation 
testiculaire, et debute aux alentours de la huitieme semaine. 

L'absence d'expression du gene SRY aboutit a la regression 
des cordons sexuels par l'absence meme de signaux. Ce pheno- 


mene passif est probablement conjoint aux signaux actifs issus 
du gene WNT4 qui a un role antitesticulaire en inhibant certaines 
etapes de sa differenciation. D'autres genes, notamment F0XL2 
et 50X9, sont probablement impliques. 

Les cordons sexuels se desagregeant dans la region corticale, des 
amas de cellules isolees vont entourer les ovogonies, qui se multi- 
plient de maniere synchrone. Des le cinquieme mois, les ovocytes 
ont deja acheve la prophase de la premiere division meiotique 
et sont entoures par une couche unistratifiee de cellules en pro- 
venance des cordons sexuels : les cellules folliculaires. L' ovocyte 
primaire entoure par les cellules folliculaires est appele follicule 
primordial. 

Les ovaires subissent par la suite une descente, depuis leur ori- 
gine initialement abdominale jusque dans la cavite pelvienne. 

Si la decouverte des gonosomes remonte a 1921, la decouverte 
du gene SRY situe sur le bras court du chromosome Y et son impli- 
cation centrale dans la determination sexuelle n'a pu etre mise 
en avant qu'en 1985. SRY s'exprime alors pendant cette periode 
de determination dans les cellules somatiques des cretes genitales 
masculines. II encode la formation d'une proteine qui possede 
un domaine high mobility group (HMG) permettant de modifier la 
conformation de la chromatine de ces cellules, avec pour conse- 
quence une action sur l'expression d'autres genes aboutissant a 
la formation testiculaire et des organes genitaux masculins. A ce 
jour, les cibles de SRY restent inconnues tout comme ce qui gravite 
en amont et en aval de SRY [3] . 

Bien entendu, la determination gonadique ne se resume pas 
uniquement a la presence et baction ou non du gene SRY. D'autres 
genes sont ainsi impliques avec notamment des genes situes sur 
les autosomes 9, 11, 17 et 19. Leur action serait prealable a celle de 
SRY et en dehors de sa cascade. Parmi eux, WT1 et SF1 deja cites, 
mais egalement DAX1 et 50X9 [4] . 

Ainsi, 50X9, situe sur le chromosome 17, est exprime dans 
les cretes genitales des deux sexes et aurait une action dans 
l'activation du gene de l'AMH. La mutation du gene 50X9 entraine 
chez les sujets 46, XY une reversion du sexe [4] . Ainsi, l'analyse 
cytogenetique de patients atteints d'anomalies du developpement 
genital ( disorders of sex development [DSD]) 46, XY a ete correlee 
a des rearrangements impliquant la bande 9p24 ; d'autres sont 
porteurs de rearrangements de regions des chromosomes 8 et 10. 

Le gene DAX1, retrouve sur le chromosome X, s'exprime dans 
les cretes genitales. DAX1 inhibe baction de SF1. La surexpression 
entraine la differenciation testiculaire [4] . 

Comme le demontrent les nombreux travaux de Jost et al., 
cette determination gonadique, appelee egalement differen- 
ciation sexuelle primaire, depend essentiellement de facteurs 
hormonaux, a la difference de la sexualisation phenotypique ega- 
lement appelee differenciation sexuelle secondaire [5] . Cette action 
hormonale directe oriente l'embryon vers la formation d'un appa- 
reil genital masculin, avec notamment baction de la testosterone 
des la sixieme semaine secretee par les cellules interstitielles de 
Leydig, de l'AMH des la septieme semaine par les cellules de Ser- 
toli [6] . La differenciation spontanee, sans signal hormonal, se fait 
vers l'appareil genital feminin. Elle se presente ainsi comme un 
phenomene precoce et actif, alors que la differenciation femi- 
nine apparait tardive et passive. Cette passivite est actuellement 
remise en cause avec l'expression de certains genes rendant ce 
phenomene de feminisation egalement « actif ». 

Differenciation des organes genitaux internes 

Cloaque 

A la troisieme semaine de gestation, l'embryon comporte une 
region terminale commune au canal intestinal et au canal uroge- 
nital appelee le cloaque. Son abouchement exterieur est delimite 
par la membrane cloacale. Entre la quatrieme et la sixieme 
semaine, le cloaque se segmente en deux parties : le sinus urogeni- 
tal (ventral) et le rectum (dorsal). La membrane cloacale se separe 
elle-meme en deux membranes : urogenitale et anale (Lig. 1) [7] . 

Le mesoblaste intermediate se detache des somites selon un 
gradient cephalocaudal en trois structures successives : 

• le pronephros, structure regressant en totalite des la quatrieme 

semaine ; 
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f u f Membrane Membrane 

w urogenitale cloacale 

Figure 1. Septalisation des trois compartiments lors de la division du 
cloaque (d'apres ^). 



Figure 2. Interaction canaux de Wolff, canaux de Muller et cloaque. 
1 . Gubernaculum ovarii ; 2. canal de Wolff ; 3. canal uterovaginal ; 4. sinus 
urogenital ; 5. tubercule de Muller ; 6. canal de Muller ; 7. gonade ; 
8. ligament diaphragmatique. 


• le mesonephros, appele communement corps de Wolff, qui 
se metamerise en partie. Les tubules de ses nephrotomes 
s'abouchent dans un canal longitudinal externe denomme 
canal mesonephrotique ou canal de Wolff. Ce mesonephros 
regresse egalement des la huitieme semaine. Au pole superieur 
du mesonephros, l'epithelium coelomique s'invagine en doigt 
de gant pour former les canaux de Muller ; 

• le metanephros, qui donne a terme le rein definitif. 

Ainsi, jusqu'a la septieme semaine, les voies genitales sont repre- 
sentees par deux systemes de canaux pairs, quel que soit le sexe 
de l'individu : les canaux de Wolff et les canaux de Muller. 

Les canaux de Wolff se developpent sur le versant dorsal du 
cordon nephrogene, a la hauteur du 9 e somite, sous la forme 
de cordons cellulaires mesenchymateux initialement solides. Ils 
se dissocient du cordon nephrogene et se trouvent alors sous 
l'epithelium coelomique epaissi a cet endroit. 

Les canaux de Muller s'enfoncent dans le mesonephros en 
dehors des canaux de Wolff progressant caudalement. Sur la par- 
tie moyenne de leur trajet, les canaux de Muller partagent leur 
membrane basale avec les canaux de Wolff. Au pole inferieur du 
mesonephros, le canal de Muller croise le canal de Wolff en se diri- 
geant vers la ligne mediane. II rencontre son homologue oppose 
auquel il s'accole. Ils fusionnent a leur extremite caudale (Fig. 2). 



2. trompe uterine ; 3. futur uterus ; 4. canal de Gartner ; 5. sinus uro- 
genital ; 6. paroophoron ; 7. epoophoron ; 8. ligament lombo-ovarien. 


Masculin 

La differenciation des voies genitales masculines est marquee 
par deux phenomenes : 

• la regression des canaux de Muller (canaux paramesonephro- 

tiques) ; 

• le developpement et la differenciation des canaux de Wolff 

(canaux mesonephrotiques). 

Les cellules de Sertoli, par l'intermediaire de l'AMH qu'elles 
secretent, entrainent la regression du canal paramesonephrotique 
de Muller entre la huitieme et la dixieme semaine de gestation. 

Des reliquats mulleriens peuvent persister chez le sujet de sexe 
masculin au niveau du pole superieur du testicule sous forme 
d'appendix testis (hydatide sessile) et sous forme d'une expan- 
sion de l'uretre posterieur, appelee utricule prostatique, dans le 
colliculus seminalis (veru montanum). 

Entre la huitieme et la 12 e semaine de gestation, la testosterone 
produite par les cellules de Leydig stimule la transformation du 
canal mesonephrotique de Wolff en canal deferent, vesicule semi- 
nale et epididyme. Le mesonephros (le rein primitif metamerique) 
degenere completement vers le quatrieme mois, laissant comme 
reliquats les tubes epigenitaux (canaux efferents) et paragenitaux 
(paradidyme ou organe de Giraldes). 

A la difference des vesicules seminales, la prostate et les glandes 
bulbo-uretrales de Cowper se developpent a partir de la portion 
pelvienne du sinus urogenital entre la dixieme et la 12 e semaine 
de gestation. Ceci necessite la presence d'une hormone, la dihy- 
drotestosterone (DHT), qui a une affinite aux recepteurs des 
androgenes dix fois plus importante que la testosterone. La trans- 
formation de la testosterone en DHT necessite une enzyme, la 
5a-reductase (type 1 secretee par le foie, type 2 par les testicules). 

Feminin 

Les canaux de Muller vont se maintenir et donner, pendant la 
septieme semaine les trompes uterines, l'uterus et les deux tiers 
superieur s du vagin. Le tiers inferieur du vagin provient de la 
portion pelvienne du sinus urogenital. 

Les reliquats du canal de Wolff sont Tepoophoron et le paroo- 
phoron localises au mesentere ovarien, et les kystes du canal de 
Gartner situes proche de Tintroitus et la paroi anterolaterale du 
vagin. 

Les parties distales des canaux de Muller fusionnent a la paroi 
posterieure du sinus urogenital. S'ensuit la formation d'un tube en 
direction craniale nomme canal uterovaginal. II donne l'uterus, 
le col et la partie superieure du vagin. Les parties non fusion- 
nees des canaux de Muller donnent les oviductes (trompes), 
et les ouvertures superieures en forme d'entonnoir deviennent 
l'infundibulum (Fig. 3). 
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Arriere 


Figure 4. Schematisation de la division du cloaque chez la fille 
(d'apres ^). 


Les compartiments genitaux et urinaires se separent ensuite 
pour s'ouvrir separement au niveau perineal (Fig. 4) [7] . 


66 Point fort 

Resume de la differenciation des voies genitales internes : 

• pour le sexe masculin, les voies genitales internes 
derivent des canaux de Wolff, donnant a terme epidi- 
dymes, canaux deferents, vesicules seminales et canaux 
ejaculateurs ; 

• pour le sexe feminin, les voies genitales internes derivent 
des canaux de Muller qui donnent a terme les trompes et 
leur pavilion, I'uterus et la partie superieure du vagin. 


Differenciation des organes genitaux 
externes 

Organes genitaux externes indifferendes 

Comme pour le developpement des organes genitaux internes 
(OGI), il existe une phase precoce identique concernant le deve- 
loppement des OGE chez les deux sexes au cours du troisieme 
mois de gestation. 

Ainsi, progressivement et des la troisieme semaine, la mem- 
brane cloacale est repoussee en direction caudale par la formation 
de la paroi abdominale sous-ombilicale. 

A la fin de la cinquieme semaine, la membrane cloacale se voit 
paree sur ces deux bords lateraux de plis cloacaux, condensation 
du mesenchyme dans la region du cloaque, qui se rejoignent a 
l'extremite anterieure pour former le tubercule genital (TG). Ces 
bourrelets genitaux se developpent et vont se transformer a terme 
en levres ou en scrotum. 

Au cours de la septieme semaine, la membrane cloacale se par- 
tage en une membrane urogenitale a la partie ventrale, et une 
membrane anale a la partie dorsale (Fig. 4). Les plis cloacaux les 
bordant prennent alors comme denomination pli urogenital et 
pli anal. Lateralement aux plis urogenitaux apparait une nouvelle 
paire de plis, les bourrelets labioscrotaux. A la fin de cette septieme 
semaine, la membrane urogenitale se rompt et fait communiquer 
la cavite amniotique avec le sinus urogenital. Le septum urorectal 
se developpe et va descendre vers le cloaque (Fig. 5). 


La formation du TG est ainsi atteinte a 14 semaines de gestation 
pour devenir le phallus chez le male et le clitoris chez la femelle. Le 
clitoris et le penis sont alors de taille egale. Apres la 14 e semaine, 
la croissance du TG est tout a fait lineaire : 0,7 mm par semaine 
(Fig. 6). 

Feminin 

Chez le sujet de sexe feminin, le TG s'elargit tres peu, formant 
le clitoris. Les structures du perinee ne fusionnent pas au niveau 
de la ligne mediane. Les plis urogenitaux deviennent les petites 
levres, et les bourrelets labioscrotaux torment les grandes levres 
qui se rencontrent posterieurement au niveau de la fourchette. 

Masculin 

Chez les gargons, sous Teffet des androgenes, les OGE masculins 
se developpent a partir du troisieme mois, avec la formation et la 
fusion des bourrelets labioscrotaux qui vont former le scrotum et 
en parallele la croissance du penis. 

Fenetre de masculinisation 

L'uretre est le resultat d'un double processus : la croissance cen- 
trifuge du segment horizontal du sinus urogenital sous le TG et 
la tubulation centrifuge de la plaque de l'uretre. Cette canali- 
sation permet la formation du tube uretral ou des interactions 
entre Tepithelium et le mesenchyme sont essentielles au deve- 
loppement du TG en penis. Ce processus n'est possible que si les 
androgenes en quantite suffisante entrent en action entre huit 
et 14 semaines de gestation (periode appelee « fenetre de pro- 
grammation de la masculinisation »). Toute carence hormonale 
pendant cette periode peut induire un hypospade. Si le defaut 
d'androgenes se produit plus tard, il peut affecter la croissance du 
penis. 

Croissance du tubercule genital (antenatale, postnatale, 
a la puberte) 

Croissance antenatale du tubercule genital. Au cours de la 
periode prenatale, quatre protagonistes jouent un role essentiel 
dans la construction du TG et dans la differenciation sexuelle [8] : 
le foetus, le placenta, la mere et Tenvironnement. 

Le foetus intervient en premiere ligne avec ses genes, ses hor- 
mones produites par ses gonades, et les tissus cibles avec leurs 
recepteurs hormonaux et des proteines. La testosterone joue ainsi 
un role essentiel dans la croissance du penis. Cette hormone est 
produite par les cellules de Leydig des testicules sous Timpulsion 
initialement de Thormone chorionique gonadotrope (hCG) pla- 
centaire pendant la premiere partie de la gestation et plus tard par 
la luteinizing hormone (LH) foetale. 

Le placenta a un role important durant les 14 premieres 
semaines de gestation, la secretion de testosterone du foetus etant 
dependante de 1'hCG placentaire. L'insuffisance placentaire aug- 
menterait ainsi la prevalence de Thypospade. Par le biais de sa 
production en aromatase transformant les androgenes en estro- 
genes, il est egalement implique dans la croissance du TG et 
protege ainsi les individus de sexe feminin contre les effets virili- 
sants des androgenes foetaux. 

La mere peut avoir un impact egalement sur le processus de 
differenciation ; plusieurs maladies maternelles (tumeurs secre- 
tantes) ou traitements pris durant la grossesse ont ete signales 
comme affectant la construction et/ou la croissance du TG. 

Enfin, Tenvironnement joue un role important dans la crois- 
sance du TG et dans Tetiologie de Thypospade ou du micropenis. 
Il pourrait expliquer la deterioration de la sante reproductive mas- 
culine. 

Croissance postnatale du tubercule genital. 

De la naissance a la minipuherte. A la naissance, une production 
elevee de testosterone se produit chez le nouveau-ne de sexe mas- 
culin en raison d'une breve poussee de secretion de LH. Apres 24 
a 36 heures de vie, le niveau de testosterone tombe avant de reas- 
censionner a j 1 0— j 1 5 . A ce moment, les controles centraux hor- 
monaux du nouveau-ne redemarrent, avec une secretion de FSH 
et LH generant une stimulation des androgenes. Cette periode, 
ou les concentrations plasmatiques des gonadotrophines sont au 
niveau pubertaire, est classiquement appelee « minipuberte ». 
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Figure 5. Fresque chronologique de la differen- 
ciation de la membrane cloacale. 
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10 e semaine 

Developpement du tubercule 
genital, proliferation de la lame 
uretrale circonscrite par 
les plis urogenitaux. 



12 e semaine 

Fusion progressive des replis 
urogenitaux sur le bord ventral 
du penis d’arriere en avant, qui 
isole I’uretre penien definitif, et 
se termine en cul-de-sac. 





14 e semaine 

Les deux bourrelets 
scrotaux fusionnent sur la 
ligne mediane et torment 
le scrotum. 




10 e semaine 

Developpement du tubercule 
genital, sinus urogenital reste 
largement ouvert. 



\\ 14 e semaine x 

12 e semaine \\ Les plis labioscrotaux torment 

Les plis urogenitaux non \\jes 9 randes lavres ’ 9 ui fusionnent 
fusionnes donnent naissance / / a I’arriere pour donner la 
aux petites levres. // commissure labiale posterieure. 

//Regression du tubercule genital => clitoris. 



Elle va persister pendant 2 a 3 mois et sera suivie par un repos des 
cellules de Leydig avec une tres faible production d'androgenes 
jusqu'a la puberte. 

Cette forte impregnation en steroides joue un role (tres proba- 
blement en association avec d'autres facteurs de croissance) dans 
l'augmentation de taille du penis : en cas d'absence comme dans 
l'hypogonadisme hypogonadotrophique, la croissance postnatale 
du penis est diminuee (Fig. 6). 

Apres la minipuberte jusqu'a la puberte. Bien que la production 
d'androgenes testiculaires soit indetectable des Page de 6 mois, le 
TG poursuit sa croissance, impliquant ainsi d'autres voies que les 
androgenes pendant cette periode telles que l'hormone de crois- 
sance (GH) et eventuellement des hormones surrenaliennes. Le 
TG est mesure autour de 40 mm sur son rayon dorsal a 1 an et 
atteint generalement 60 mm avant la puberte. 

A la puberte. L'augmentation du niveau de LH au moment de 
la puberte induit une production massive de testosterone testi- 
culaire, convertie en DHT, dans les tissus cibles. II y a une baisse 
concomitante de la secretion d'AMH. Les androgenes sont certai- 
nement le principal moteur de la croissance de TG pubertaire en 


association avec d'autres hormones comme l'hormone de crois- 
sance. Le penis atteint sa taille adulte complete autour de l'age de 
16 ans. 

■ Anomalies du developpement 
genital 

Definition des anomalies du developpement 
genital 

Les anomalies du developpement genital (DSD) sont la tra- 
duction directe d'une perturbation pouvant survenir sur le sexe 
genetique (46, XX ou 46, XY), le sexe gonadique (testicules ou 
ovaires), le sexe biologique (profil hormonal et moleculaire) et 
le sexe phenotypique (aspect des OGE et/ou des OGI). En d'autres 
termes, les DSD sont un ensemble de maladies rares ayant comme 
caracteristiques communes une anomalie des OGI et/ou OGE, sur- 
venue in utero, et affectant leur aspect et/ou leur fonctionnement. 
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Ces pathologies sont caracterisees par une apparence ou une 
fonction inhabituelle des OGE et/ou des gonades, avec des conse- 
quences possibles sur le developpement psychosexuel, la fertilite 
et le risque de cancer. 

Les progres dans la genetique et les etudes moleculaires ont 
fait evoluer la denomination de ces pathologies. Les termes 
employes historiquement tels que pseudohermaphrodisme, ambi- 
guite sexuelle ou inversion sexuelle etaient mal vecus par les 
patients et leurs families. Ils etaient egalement source de confusion 
diagnostique. 

Le terme DSD a ete introduit recemment, suite a la mise en 
application d'une nouvelle nomenclature lors de la conference de 
Chicago en 2005. Elle est fondee sur le profil chromosomique, 
gonadique et anatomique [9] . 

Cette nouvelle classification n'est pas parfaite car la population 
est tres heterogene, avec des anomalies complexes et variees, mais 
elle a ete conque pour homogeneiser la nomenclature et eviter les 
amalgames (Tableau 1) [9] . 

Classification des differentes anomalies 
du developpement sexuel 

Croupe 46,XY DSD 

Le groupe 46, XY DSD reunit des pathologies tres hetero- 
genes, dans lesquelles Tassignation du genre peut etre debattue 
(Tableau 2). 

La presentation clinique des 46, XY DSD est tres variable, allant 
de Tabsence de developpement des caracteres sexuels secon- 


Tableau 1. 

Nouvelle nomenclature (d'apres ^). 


Ancienne classification : intersexe 

Nouvelle classification : DSD 

Pseudohermaphrodisme masculin 

46, XY DSD 

Pseudohermaphrodisme feminin 

46, XX DSD 

Hermaphrodisme vrai 

Ovotesticulaire DSD 

Homme XX ou reversion sexuelle XX 

46, XX testiculaire DSD 

Reversion sexuelle XY 

46, XY dysgenesie gonadique 
complete 


DSD : disorders of sex development. 


daires chez un adolescent masculin ou l'amenorrhee primaire 
chez Tadolescente de phenotype feminin complet, a Tambiguite 
genitale a la naissance, en passant par un aspect plus ou 
moins hypovirilise (hypospade, micropenis, scrotum bifide et/ou 
absence de descente des gonades ou descente incomplete). Cette 
variation phenotypique s'explique en grande partie par l'intensite 
de la perturbation de la production ou de Taction des androgenes 
ainsi que par le timing d'apparition de ces dereglements durant le 
developpement sexuel. 

L'hypospade masculin est une malformation genitale dont la 
frequence est en constante progression (1/400). L'hypospade peut 
se definir comme une hypoplasie des tissus formant la face ven- 
trale de la verge avec defaut de developpement des tissus situes 
en aval de la division du corps spongieux. Trois anomalies sont 
classiquement associees [10] : 

• un abouchement ectopique du meat uretral sur la face ventrale 
de la verge ; 

• une coudure ventrale de la verge ; 

• un prepuce en « tablier de sapeur » caracterise par un exces 
de peau a la face dorsale de la verge auquel correspond une 
hypoplasie du tissu cutane a la face ventrale. 
Embryologiquement, Turetre penien resulte de la tubulisation 

de la gouttiere uretrale qui correspond en fait au segment hori- 
zontal du sinus urogenital. Cette tubulisation se fait de la base 
vers l'extremite du TG. La contribution ectodermique dans la 
constitution de Turetre est minime comme Ta montre l'etude de 
Penington [11] . Les hypospades les plus severes correspondent a un 
arret precoce (vers la ll e semaine de gestation) du processus de 
tubulisation, alors que les hypospades les plus distaux se forment 
plus tardivement, aux alentours du quatrieme mois. 

L'epispade est une affection beaucoup plus rare que l'hypospade 
puisqu'elle touche un enfant sur 100 000. Elle est caracterisee 
par l'ouverture de l'orifice uretral externe sur la face dorsale du 
penis. 

D'un point de vue embryologique, cette malformation resulte 
d'une anomalie de la migration du mesoderme entre l'ectoderme 
et le cloaque au cours de la quatrieme semaine. Selon son degre, 
elle aboutit soit a une exstrophie de vessie avec epispadias, soit a 
un epispadias isole. 

Anomalies du developpement gonadique 

II existe plusieurs types d'anomalie du developpement gona- 
dique. 


Tableau 2. 

Principaux groupes etiologiques des 46,XY DSD. 


Anomalies du 
developpement 
gonadique : dysgenesies 
gonadiques 

Anomalies de la 
biosynthese et de Taction 
des androgenes 


Autres 


Completes 
Partielles 

Regression testiculaire 
Anomalies de la 
biosynthese et de Taction 
des androgenes 

Anomalies de la biosynthese 
du cholesterol 

Anomalies de la biosynthese 
de la testosterone (testosterone 
basse) 


Anomalies du metabolisme de 
la testosterone 


SRY, DMRT1, DMRT1 
DAX1, WNT4 
SF1, WT1, SOX9 

Mutation du recepteur de 
la LH (aplasie des cellules 
de Leydig) 

Mutation de LH 

Deficit en 7-dehydrocholesterol reductase (syndrome SLO) 

Hyperplasie lipoide des surrenales 

Deficit en 3(3-HSD de type 2 

Deficit en 17a-hydroxylase/17,20 desmolase 

Deficit en 17(3-HSD de type 3 

Deficit en POR 

Deficit en 5a-reductase de type 2 


Mutations 

Duplications 

Mutations 

Anomalies de la regulation de 
la biosynthese de la 
testosterone 


Anomalies de Taction des 
androgenes 


Avec mutation du 
recepteur aux androgenes 
Sans mutation du recepteur 
aux androgenes 


Insensibilite totale 
Insensibilite partielle 

Isolees 

Associees a des malformations 
Associees a un RCIU 


Hypospades sans insensibilite aux androgenes 
Exstrophie vesicale 


LH : luteinizing hormone ; SLO : syndrome de Smith-Lemli-Opitz ; RCIU : retard de croissance intra-uterin ; HSD : hydroxysteroide deshydrogenase. 
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Agenesie gonadique. L' absence complete du tissu gonadique 
ou l'existence des bandes fibreuses « streak gonade » peut etre 
decrite chez les sujets a caryotype 46, XY avec des OGI et OGE 
feminins [12 ' 13] . Des anomalies des genes impliques dans le 
developpement de la gonade bipotentielle sont actuellement sup- 
posees. 

« Vanishing testis ». Des cas de « vanishing testis » bilateraux, 
situation ou les testicules se developpent (et secretent ainsi 1 ; AMH 
entrainant la regression des canaux de Muller) puis involuent, 
ont ete decrits. L'importance de l'atteinte des OGE depend du 
moment, dans le developpement embryonnaire genital, auquel 
les testicules disparaissent. Ainsi, les OGE ne sont pas tou jours 
parfaitement virilises, et les enfants peuvent presenter un hypo- 
spade et/ou un micropenis. La biologie est identique avec un taux 
hormonal bas (AMH et steroides sexuels). 

Dysgenesie gonadique. Decrite pour la premiere fois en 1955 
dans sa forme complete par Swyer [14] , la prevalence de la dys- 
genesie gonadique est estimee a 1 pour 100 000 naissances [15] . 
La gonade dysgenesique (GD) ne secrete pas ou peu d'AMH 
(entrainant la persistance des structures mulleriennes). La secre- 
tion basse voire absente de la testosterone pendant la vie foetale 
explique le defaut de virilisation des OGE. Le phenotype de ces 
individus est variable, allant d'un aspect feminin typique a un 
phenotype masculin hypovirilise. Le bilan hormonal revele un 
taux bas des hormones (AMH et steroides sexuels), et Lhistologie 
des gonades montre des testicules dysplasiques voire des streaks. 
Des mutations genetiques de SRY notamment peuvent expliquer 
cette situation, tout comme des mutations d'autres genes impli- 
ques dans la determination sexuelle ( WT1 , DHH, NR5A1, SOW9, 
GATA4, FOG2/ZFPM2, MAPK9, SOX9, DMRT1 et DMRT2) [16] . 
Des rearrangements chromosomiques incluant les deletions chro- 
mosomiques 9p et les duplications de Xp22 ont egalement ete 
evoques [17] . Dans cette population de dysgenesie gonadique, le 
risque de degenerescence cancereuse de ces gonades est non negli- 
geable et necessite d'etre pris en consideration dans la prise en 
charge. 

Enfin, des syndromes de persistance des canaux de Muller 
(PMDS) peuvent egalement etre decrits. Ce diagnostic se pose 
generalement a Page adulte au cours d'un bilan d'infertilite ou 
chez l'enfant au cours d'une cure d'ectopie testiculaire. Le syn- 
drome PMDS est une forme rare de DSD caracterisee par la 
presence chez un sujet masculin d'un uterus, des trompes et de la 
partie superieure du vagin avec des OGE masculins aux caracteres 
virilises. Peu de cas sont rapportes dans la litterature (environ 200). 
Le caryotype est de type 46, XY, la pathogenie s'explique par un 
deficit en AMH ou par une resistance tissulaire a son action par 
anomalies des recepteurs. 

Anomalies de la biosynthese et/ou de l'action des androgenes 
Les steroides sexuels sont issus du cholesterol, et les etapes 
de synthese initiale sont communes avec les mineralocorti- 
coides et les glucocorticoides. Certaines mutations genetiques des 
enzymes et proteines impliquees dans les voies de synthese ini- 
tiale entrainent une insuffisance surrenalienne, un DSD et une 
insuffisance gonadique. 

Parmi les causes retrouvees, on peut citer : 

• les defauts de production de la testosterone : deficit en 3p- 
hydroxysteroide deshydrogenase (HSD), 17p-HSD, 17,20-lyase, 
17a-hydroxylase qui sont responsables d'un defaut de deve- 
loppement genital associe a un degre variable d'insuffisance 
surrenalienne. Les mecanismes moleculaires font intervenir 
l'activite 17,20-lyase de la CYP17al dans la biosynthese des 
androgenes ; 

• les defauts de production de la DHT par deficit en 5a-reductase ; 

• les defauts de receptivite aux androgenes : les syndromes 
d'insensibilite complete (CAIS) ou partielle (PAIS) aux andro- 
genes. 

Sur le plan anatomique, Pensemble de ces troubles ont en 
commun Pabsence de developpement de l'uterus et du vagin dans 
sa portion superieure, PAMH etant normalement secretee par les 
testicules. L'utricule prostatique peut etre plus ou moins deve- 
loppe. L'aspect des OGE est variable ; on peut retrouver un aspect 
parfaitement feminin, mais aussi une hypovirilisation variable : 


hypospade, micropenis ou scrotum bifide avec des testicules non 
descendus. 

Dans le deficit en 5a-reductase, decrit pour la premiere fois 
en 1974, Pabsence de conversion de la testosterone en DHT 
entraine une absence de virilisation des OGE a la naissance pour 
la plupart des patients. 

Dans les CAIS, pour lesquels il existe une secretion normale 
d'androgenes mais une inaction totale, il y a une absence de viri- 
lisation in utero et pubertaire. Dans les formes partielles (PAIS), 
on retrouve des anomalies genitales plus ou moins severes a type 
de micropenis, d'hypospade, ou une infertility seulement. 

L'orientation etiologique face a un DSD en rapport avec une 
anomalie de la biosynthese ou de l'action des androgenes se fait 
grace aux dosages hormonaux. 

Ainsi, un taux de testosterone et de DHT bas associe a une 
AMH normale et une augmentation de la delta 4-androstenedione 
oriente vers un deficit en 17(3-HSD. 

Un taux normal de testosterone, de DHT et d'AMH doit faire 
rechercher un PAIS. 

Enfin un rapport testosterone/DHT eleve - traduisant un taux 
de testosterone normal ou eleve et un taux de DHT effondre - 
associe a une AMH normale oriente vers un deficit en 5aRD2. 

En fonction de l'etiologie incriminee et de la prise en charge 
medicochirurgicale (gonadectomie ou non, traitement hormonal 
substitutif ou non), revolution a Page adulte est extremement 
variable : 

• dans les deficits en 17|3-HSD : il n'y a pas de testosterone en 
periode foetale et neonatale, mais il existe une bonne sensibilite 
au traitement substitutif par les androgenes. Puis a la puberte, 
la mise en route d'une voie de biosynthese annexe explique la 
virilisation des OGE a la puberte et l'apparition de caracteres 
sexuels secondaires masculins plus ou moins developpes si le 
sujet n'a pas ete gonadectomise dans la petite enfance car eleve 
dans le sexe feminin ; 

• dans les deficits en 5aRD2 : l'inefficacite de l'enzyme durant 
la vie foetale est responsable d'OGE peu voire pas masculinises 
a la naissance. A la puberte cependant, une deuxieme enzyme 
(la 5aRDl) se met a fonctionner et conduit a une virilisation 
secondaire plus ou moins importante. On peut ainsi voir appa- 
raitre un changement de voix, un developpement musculaire, 
une pilosite faciale, un accroissement du TG avec des 
erections ; 

• dans les insensibilites partielles aux androgenes, la verge gran- 
dit plus ou moins apres traitement par testosterone et lors de 
la puberte. Ces patients presentent tres souvent une gyneco- 
mastie a partir de la puberte qui necessite habituellement une 
mastectomie ; 

• enfin, dans les CAIS, Pabsence totale de reponse aux androgenes 
rend le phenotype parfaitement feminin, avec a la puberte un 
developpement mammaire (par conversion de la testosterone 
secretee a un taux eleve en estrogenes) et Pabsence de pilosite 
axillaire et pubienne. 

Groupe 46, XX DSD 

Les troubles du developpement des organes genitaux avec 
un caryotype 46, XX sont largement domines par les exces 
d'androgenes d'origine foetale dans le cadre des hyperplasies 
congenitales des surrenales. Ces patients presentent sur le 
plan chromosomique un caryotype 46, XX. Il s'agit d'un defi- 
cit enzymatique, dans la grande majorite des cas (95 %) de la 
21 -hydroxylase. Ce deficit est la consequence d'une mutation 
autosomique recessive du gene CYP21A2. 

Ce trouble enzymatique entraine une insuffisance de pro- 
duction des hormones gluco- et mineralocorticoides et une 
hyperproduction des androgenes surrenaliens dont la testoste- 
rone. Il en resulte done une insuffisance surrenalienne chronique 
avec un risque de decompensation aigue. Ce syndrome de « perte 
de sel » peut etre le mode de revelation de cette pathologie (en 
Pabsence de depistage qui est pourtant systematique en France) 
chez une fille extremement masculinisee ayant un aspect de 
gargon sans gonade palpable. En effet, sur le plan phenotypique, 
la consequence anatomique directe de ce deficit est la virilisation 
des organes genitaux. Le degre de virilisation chez ces patients 
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Figure 7. Consequences anatomiques schema- 
tisees chez les patientes 46,XX HCS (hyperplasie 
congenitale des surrenales) : defaut de separation 
des compartiments genito-urinaires, allonge- 
ment de I'uretre distal et du tubercule genital 
(d'apres ^ ) . 


est variable et depend du type de mutation et du degre du defi- 
cit enzymatique. L'hyperproduction de testosterone entraine chez 
ces individus (Fig. 7) [7] : 

• le blocage du processus de division du cloaque et de la descente 
du vagin donnant naissance a un orifice perineal unique ; 

• ^augmentation de la taille du TG ; 

• la stimulation de la croissance de I'uretre en aval de la conflu- 
ence vagino-uretrale ; 

• l'augmentation de l'epaisseur du plancher perineal et du sque- 
lette pelvien ; 

• la fusion et la scrotalisation des bourrelets genitaux. 

Ces patientes avec des OGE virilises presentent systematique- 
ment des OGI feminins avec presence d'un uterus et des deux 
ovaires. Le sexe civil assigne au diagnostic d'hyperplasie congeni- 
tale des surrenales (HCS) est feminin, et la mise en adequation du 
sexe anatomique et du sexe civil assigne est realisee precocement 
pour la plupart des equipes [18] . 

D'autres anomalies enzymatiques surrenaliennes peuvent etre a 
l'origine d'une virilisation des OGE chez un foetus 46, XX, notam- 
ment les blocs en 11 -hydroxylase et, dans une moindre mesure, 
les blocs en 3p-deshydrogenase (lip 13) (Fig. 8). 

D'autres exces d'androgenes peuvent etre a l'origine de 46, XX 
DSD. Ainsi, le deficit en aromatase peut aussi etre responsable 
d'une virilisation des OGE du foetus feminin (et de sa mere) par 
l'absence de conversion peripherique de testosterone en estro- 
gene. 

Dysgenesie gonadique mixte 

La dysgenesie gonadique mixte (DGM) ou turner mosaic 
syndrome with Y chromosome material (TMSY) est un groupe hete- 
rogene de differentes anomalies chromosomiques, gonadiques, et 
d'anomalies phenotypiques. II s'agit le plus souvent d'un caryo- 
type mosaique 45,X/46,XY en differentes proportions. 

Elle se caracterise habituellement par la presence d'un testicule 
dysgenetique d'un cote et d'une streak gonade, ou beaucoup plus 
rarement par l'absence de la gonade de l'autre cote. 

Ces patients presentent des degres variables de virilisation des 
OGE avec un aspect souvent asymetrique : grande levre d'un cote 
versus scrotum de l'autre, et souvent une gonade palpable de 
nature testiculaire. Les structures mulleriennes peuvent persister 


du cote de la streak gonade et/ou de derives wolffiens de l'autre 
cote. 

Sur le plan biologique, il existe une grande variability du taux 
de l'AMH et de la testosterone en fonction du degre de dysgenesie 
du testicule. 

Ovotesticulaire DSD 

Le caryotype des ovotesticulaires DSD est la consequence 
d'alterations au niveau des gonosomes pouvant donner des 
mosaiques (environ 20 %) a deux populations cellulaires resultant 
de la fusion de deux zygotes de sexe different. Environ 80 % [19] 
des patients ont un caryotype 46, XX. Pour ce caryotype, l'analyse 
moleculaire montre la presence de SRY dans une minorite des cas, 
ce qui laisse supposer l'existence d'une mutation liee a l'X ou a un 
autosome qui serait responsable du developpement testiculaire. 

Plusieurs mecanismes sont probablement impliques dans cette 
pathologie et restent encore mal compris a l'heure actuelle. Le 
developpement gonadique est alors caracterise par la presence de 
tissu testiculaire (tubules seminiferes) et ovarien (follicules) dans 
la meme gonade (ovotestis) ou dans deux gonades differentes 
(ovaire et testicule), mais toutes les combinaisons comprenant 
ovotestis, ovaire et/ou testicule sont possibles. Le phenotype peut 
etre tres variable mais associe habituellement une malformation 
des OGE avec un aspect asymetrique des bourrelets genitaux et 
de la position des gonades. L'aspect des OGI est variable, corres- 
pondant le plus souvent a la gonade adjacente. Un vagin anormal 
est souvent present, l'uterus, lorsqu'il est la, est habituellement 
hypoplasique. Ce sont des situations complexes qui soulevent des 
questions difficiles concernant notamment l'assignation du genre 
et la chirurgie de reconstruction. 

DSD non hormonales 

Dans les DSD non hormonales, la secretion hormonale est nor- 
male. L'exstrophie cloacale peut ainsi etre citee dans ce cadre. II 
s'agit d'une pathologie malformative tres rare, due a un defaut 
de la migration du mesoderme pendant le developpement des 
canaux urogenital et anal chez un enfant 46,XY. 

Sur le plan anatomique, il existe un defect de la paroi abdo- 
minale responsable de l'exteriorisation des deux hemivessies 
exstrophiees (separees par le caecum) et d'un uretre epispade. 


8 


EMC - Urologie 


Developpement genital normal et pathologique ■ 18-601-C-10 


4 

I 

I 

4 

4 

4 

4 


Cholesterol ( cytosol ) 





MineralocorticoYdes 


Glucocorticoides 


Androgenes 


Figure 8. Synthese des hormones surrenaliennes. DHA : dehydroepiandrosterone ; DHT : dihydrotestosterone ; DOC : deoxycorticosterone ; HSD : 
hy d roxyste ro i d edeshydrogenase. 


Le bourgeon genital est par consequent de tres petite taille. 
Habituellement, les testicules sont descendus et normaux histo- 
logiquement. 


■ Conclusion 

La mise en place et le developpement des OGE et OGI est un 
phenomene complexe mettant en interaction differents acteurs 
moleculaires. Ainsi, les anomalies du developpement sexuel sont 
multifactorielles : elles peuvent etre liees a des facteurs environ- 
nementaux, a des facteurs d'origine genetique ou a des facteurs 
d'origine hormonale. 

Le gene SRY principalement et d'autres genes sont necessaries 
a la formation des testicules et a la cascade determination- 
differenciation sexuelle masculine. Cependant, la differenciation 
genitale feminine n'est probablement pas un phenomene totale- 
ment passif et fait intervenir des genes multiples au moment de 
la determination gonadique. 

Meme si on commence a avoir des clefs quant a la comprehen- 
sion de leurs mises en place, les bases moleculaires et genetiques 
de la plupart des anomalies genitales observees dans les tableaux 
malformatifs ne sont pas encore expliquees a ce jour. 


Declaration d’interets : les auteurs declarent ne pas avoir de liens d’interets en 

relation avec cet article. 

B ■ References 

[1] Catala M. [« The first stages of the human egg » by Auguste d’Eternod 
published one hundred years ago in the Comptes Rendus de V Association 
des Anatomistes]. Morphologie 2014;98:65-85. 

[2] Moore KL, Persaud TVN, Torchia MG. The developing human: clinically 
oriented embryology. Philadelphia: Elsevier; 2015. 

[3] Morel Y, Roucher F, Mallet D, Plotton I. Genetic of gonadal determination. 
Ann Endocrinol (Paris) 2014;75:32-9. 

[4] Brennan J, Capel B. One tissue, two fates: molecular genetic events that 
underlie testis versus ovary development. Nat Rev Genet 2004;5:509-21. 


[5] Jost A. [Physiological study of the embryonic sex differentiation and 
interpretation of various sexual abnormalities]. Schweiz Med Wochenschr 
1957;87:275-8. 

[6] Beau C, Vivian N, Miinsterberg A, Dresser DW, Lovell-Badge R, Guerrier 
D. In vivo analysis of the regulation of the anti-Mullerian hormone, as a 
marker of Sertoli cell differentiation during testicular development, reveals 
a multi-step process. Mol Reprod Dev 2001;59:256-64. 

[7] Gorduza D, Tardy-Guidollet V, Robert E, Gay CL, Chatelain P, David 
M, et al. Late prenatal dexamethasone and phenotype variations in 
46, XX CAH: concerns about current protocols and benefits for surgical 
procedures. J Pediatr Urol 2014;10:941-7. 

[8] Mouriquand P. Etiological aspects of hypospadias. Dialogues Pediatr Urol 
2007;28:4-7. 

[9] Hughes I A, Houk C, Ahmed SF, Lee PA, et al. Consensus statement on 
management of intersex disorders. J Pediatr Urol 2006;2:148-62. 

[10] Mure PY, Vigier S, Gorduza D, Demede D, Mouriquand P. Chirurgie 
des hypospades. EMC - Techniques chirurgicales - Urologie 2011:1-17 
[Article 41-340]. 

[11] Penington EC, Hutson JM. The urethral plate-does it grow into the genital 
tubercle or within it? BJU Int 2002;89:733-9. 

[12] Mendonca BB, Barbosa AS, Amhold IJ, McElreavey K, Fellous M, 
Moreira-Filho CA. Gonadal agenesis in XX and XY sisters: evidence for 
the involvement of an autosomal gene. Am J Med Genet 1994;52:39-43. 

[13] De Marchi M, Campagnoli C, Ghiringhello B, Ponzio G, Carbonara A. 
Gonadal agenesis in a phenotypically normal female with positive H-Y 
antigen. Hum Genet 1981;56:417-9. 

[14] Swyer GI. Male pseudohermaphroditism: a hitherto undescribed form. Br 
Med J 1955;2:709-12. 

[15] Bashamboo A, McElreavey K. Gene mutations associated with anomalies 
of human gonad formation. Sex Dev 2013;7:126-46. 

[16] Mendonca BB, Domenice S, Amhold IJ, Costa EM. 46, XY disorders of 
sex development (DSD). Clin Endocrinol (Oxf) 2009;70:173-87. 

[17] Bastian C, Muller JB, Lortat-Jacob S, Nihoul-Fekete C, Bignon-Topalovic 
J, McElreavey K, et al. Genetic mutations and somatic anomalies in asso- 
ciation with 46, XY gonadal dysgenesis. Fertil Steril 2015;103:1297-304. 

[18] Binet A, Lardy H, Geslin D, Francois-Fiquet C, Poli-Merol ML. Should 
we question early feminizing genitoplasty for patients with congenital 
adrenal hyperplasia and XX karyotype? J Pediatr Surg 2016;51:465-8. 

[19] Paula GB, Ribeiro Andrade JG, Guaragna-Filho G, Sewaybricker LE, 
Miranda ML, Maciel-Guerra AT, et al. Ovotesticular disorder of sex deve- 
lopment with unusual karyotype: patient report. J Pediatr Endocrinol 
Metab 2015;28:677-80. 


EMC - Urologie 


9 













18-601-C-10 ■ Developpement genital normal et pathologique 


A. Binet (aurelien.binet1@gmail.com). 

D. Gorduza. 

A. Kallas Chemaly. 

Service de chirurgie urogenitale, viscerale, thoracique, neonatale et transplantation, Hopital Femme-Mere-Enfant, 59, boulevard Pinel, 69677 Bron cedex, 
France. 

C.-L. Gay. 

Service d'endocrinologie pediatrique, diabete et maladies hereditaires du metabolisme, Hopital Femme-Mere-Enfant, 59, boulevard Pinel, 69677 Bron cedex, 
France. 

L. Margain. 

A. Scalabre. 

P. Mouriquand. 

Service de chirurgie urogenitale, viscerale, thoracique, neonatale et transplantation, Hopital Femme-Mere-Enfant, 59, boulevard Pinel, 69677 Bron cedex, 
France. 

Toute reference a cet article doit porter la mention : Binet A, Gorduza D, Kallas Chemaly A, Gay CL, Margain L, Scalabre A, et al. Developpement genital 
normal et pathologique. EMC - Urologie 201 7;1 0(1 ):1 -1 0 [Article 1 8-601 -C-1 0]. 


Disponibles sur www.em-consulte.com 



Arbres 

decisionnels 



Iconographies 

supplementaires 


□ Videos/ 

Animations 



Documents 

legaux 


m Information 
au patient 



Informations 

supplementaires 


H Auto- Cas 

evaluations clinique 


10 


EMC - Urologie 






■ 18-1 59-A- 1 1 



Evaluation et traitement 

des traumatismes penetrants du rein 


J.-A. Long 


La violence urbaine et les theatres de guerre sont pourvoyeurs de plaies de I' abdomen . La diversite des 
agents vulnerants explique des gravites differentes. Les plaies du rein presentent un pronostic plus sombre 
que les traumatismes fermes. La classification de I' American Association for the Surgery of the Trauma 
(AAST) est pourtant commune. Les plaies du rein sont majoritairement de haut grade surtout celles par 
arme a feu. Toute plaie anterieure de Tabdomen est suspecte de lesions abdominales graves amenant 
dans la majorite des cas a une exploration chirurgicale. Les plaies du flanc entrainent des lesions moins 
severes et pouvant etre isolees sur le rein. La prise en charge par un traitement non operatoire est la 
regie sous condition d'avoir une imagerie permettant de faire le bilan lesionnel et ne pas passer a cote de 
lesions vitales a reparer. Le scanner est la base de T evaluation initiale et de surveillance. L'embolisation 
endovasculaire permet de traiter les saignements initiaux et secondaires. La chirurgie s'impose pour un 
choc incontrolable, la reparation de Turetere et du pyelon. 

© 201 7 Elsevier Masson SAS. Tous droits reserves. 


Mots-cles : Traumatisme du rein; Traumatisme penetrant; Traumatologie; Plaie 
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■ Introduction 

La gestion des traumatismes penetrants du rein evolue avec 
l'amelioration de Limagerie et l'experience accumulee des trau- 
matismes fermes qui sont plus frequents. La prise en charge est 
actuellement basee sur une litterature faite de series retrospec- 
tives avec de faibles niveaux de preuve. Des consensus de societes 
savantes permettent de tirer tout de meme des grandes lignes 
directrices qui doivent etre adaptees au centre de prise en charge 
et au plateau technique. Le transfert dans des centres equipes de 
radiologie interventionnelle et d'equipes pluridisciplinaires per- 
met de beneficier des methodes les plus recentes de prise en 
charge. 


La prise en charge evolue vers un traitement conservateur et 
non operatoire a condition d'une surveillance rapprochee. 

■ Epidemiologie 

Incidence et demographie 

L'incidence des traumatismes du rein est de 4,9 pour 
100 000 personnes [1] . L'estimation du nombre de cas de lesions 
penetrantes se heurte a la variability regionale. Dans le monde, 
les mecanismes sont surtout dependants de la stability du pays 
et de la criminalite. Comme pour les lesions traumatiques fer- 
mees, 1'age moyen se situe aux alentours de 20-30 ans et 70-80 % 
des plaies du rein surviennent chez des sujets ages de moins de 
45 ans. Elies sont retrouvees majoritairement chez les hommes. II 
est interessant de constater que la prevalence masculine des trau- 
matismes du rein reste presente meme si les etudes sont ajustees 
au mecanisme, a l'age et au score de gravite [2] . 

Parmi les differentes etudes traumatologiques renales, la pro- 
portion declaree d'un mecanisme penetrant etait de 4,6 a 87 % [1] . 
Ces grandes variations resultent des differences dans le recen- 
sement, des zones geographiques et des facteurs aiguillant le 
traumatise vers des centres de traumatologie. En Afrique du Sud, la 
moitie des traumatismes sont penetrants. Parmi les patients admis 
pour lesions penetrantes abdominales, un traumatisme renal a ete 
retrouve chez 4 a 8 % d'entre eux. Dans l'ensemble, 18,4 % des 
traumatismes renaux recenses dans les trauma centers americains 
ont ete causes par un mecanisme penetrant dans une etude de 
6231 traumatismes du rein [2] . 

La mortality des plaies du rein va de 0,5 a 9,4 % [3 ' 4] . 

En France, la proportion de traumatismes penetrants n'excede 
pas 2 % [5] . 

Mecanismes 

La probability d'une atteinte renale est plus elevee dans un trau- 
matisme abdominal avec arme a feu que par arme blanche. Parmi 
les soldats sur le champ de bataille, les blessures urologiques abdo- 
minales deviennent moins frequentes du fait du gilet pare-balles. 
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Au cours de la guerre du Vietnam, 32 % des blessures urologiques 
impliquaient le rein [6] . L'utilisation de gilets pare-balles au cours 
de la guerre du Golfe a occasionne une modification de la trau- 
matologie urologique au detriment de la sphere genito-urinaire 
pelvienne (17 % d'atteinte renale versus 83 % d'atteinte pelvienne 
et des organes genitaux) [6-8] . 

Les blessures par balle peuvent etre causees par un projectile a 
basse ou a haute vitesse qui provoque une lesion tissulaire directe 
ainsi qu'un effet de souffle aux tissus adjacents. II existe une cavite 
permanente liee a la balle ainsi qu'un cone de lesions tissulaires 
autour du projectile. En outre, si la balle s'incline le long de son 
axe longitudinal par rapport a sa trajectoire, une zone de tissu plus 
large est endommagee (Fig. 1) [9] . 

Les plaies par balle a faible vitesse sont similaires a celles d'un 
coup de couteau. Les plaies par arme a feu a grande vitesse sont 
considerees comme contaminees, car elles amenent des vetements 
ou d'autres matieres etrangeres a partir du site d'entree [10] . Cela 
suggere que ces patients doivent etre traites de maniere prophy- 
lactique avec des antibiotiques. 

Les plaies a travers la paroi anterieure de T abdomen sont plus 
susceptibles d'entrainer des lesions vitales et de provoquer un 
traumatisme renal de haut grade (plaies du hile), a l'inverse 
des blessures du flanc plus susceptibles d'atteindre des structures 
renales peripheriques et non vitales telles que le parenchyme. Elles 
sont plus candidates a un traitement non operatoire. 

■ Classification des lesions renales 
penetrantes 

La classification precise et reproductible de la gravite des bles- 
sures est essentielle pour effectuer des recommandations de prise 
en charge. L' Association americaine pour la chirurgie des trau- 
matismes (American Association for the Surgery of the Trauma 
[AAST]) a developpe une echelle de gravite des blessures pour 



Figure 1. Representation schematique des dommages tissulaires lies a 
une plaie par balle de haute vitesse. 


chacun des 32 organes. L'echelle de gravite pour le rein proposee 
en 1989 a supplante les autres systemes (Fig. 2) [11] . 

II s'agit de la meme classification que celle utilisee pour les trau- 
matismes fermes. Elle comprend les lesions mineures de grade 1 
a 3, uniquement parenchymateuses et les lesions majeures de 
grade 4 et 5 (haut grade) correspondant a des lesions vasculaires 
et urinaires. 

Les plaies du hile sont des lesions de grade 5. Du fait du carac- 
tere penetrant, les plaies du rein entrainent plus frequemment des 
lesions majeures. La classification AAST est un facteur predictif du 
de nephrectomie [12> 13] . 

■ Bilan lesionnel 

Evaluation clinique 

L'etat hemodynamique est a relever en priorite. Chez le patient 
stable, les donnees specifiques peuvent etre recueillies : 

• collecter les urines (hematurie macroscopique) ; 

• rechercher les lesions associees ; 

• determiner les points d'entree et de sortie (Fig. 3). 

La bandelette urinaire a peu d'interet. 

II n'y a pas de relation absolue entre la presence, l'absence ou le 
degre d'hematurie et la gravite du traumatisme renal. L'hematurie 
est frequemment transitoire ou peut etre absente [14] . 

Evaluation paradinique 

Indications 

La biologie est axee sur la recherche de pertes sanguines et 
revaluation de la erase sanguine. 

La mise en oeuvre des explorations radiologiques est effectuee 
si le traumatise est transportable sur une table de scanner et 
d'angiographie. L'objectif principal de l'imagerie est de differen- 
cier les blessures necessitant une prise en charge interventionnelle 
urgente (chirurgie, embolisation) de celles qui peuvent benefi- 
cier d'une surveillance ou d'un traitement differe (endo-urologie, 



Figure 3. Plaie par balle de haute velocite dans le flanc gauche. Trau- 
matisme penetrant de grade 4 isole. 



Figure 2. Classification de I'American Association for Surgery of the Trauma (AAST). Grade I : contusion renale, hematurie sans lesion renale visible sur un 
bilan radiologique. Hematome capsulaire non expansif sans atteinte du parenchyme. Hematome perirenal limite. Grade II : lesion du cortex renal inferieure 
a 1 cm sans extravasation urinaire. Grade III : lesion du cortex renal superieure a 1 cm de profondeur sans atteinte de la voie excretrice et sans extravasation 
urinaire. Grade IV : lesion renale touchant le systeme collecteur, identifiee par une extravasation d'urine sur le bilan radiologique. Atteinte des branches 
veineuses ou arterielles de I'artere renale entrainant une devascularisation et un infarcissement de segment du parenchyme renal. Grade V : situations ou le 
risque vital est en jeu en raison de I'importance du traumatisme renal : thrombose de I'artere renale ; avulsion du pedicule renal ; rein detruit. 
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Figure 4. Plaie par arme de guerre du rein 
gauche et vertebromedullaire (patient tetraple- 
gique) (reproduit avec I'aimable autorisation du 
docteur Desfemmes). 


chirurgie). L'imagerie initiale doit etre ajustee a la stabilite 
du patient et est modifiee lorsqu'une intervention chirurgicale 
immediate est necessaire en raison d'un saignement et d'un 
choc. 

La tendance actuelle est de considerer que l'embolisation peut 
etre realisee meme chez des patients instables 1151 . 

Le developpement de salles hybrides pourra aider a la prise en 
charge multidisciplinaire de ces patients sans leur mobilisation. 

L'examen indispensable dans revaluation d'un traumatisme 
renal est le scanner. 


Tomodensitometrie 

II permet de realiser le bilan lesionnel abdominal et thoracique 
en recherchant une plaie d'un autre organe. Le trajet lesionnel 
peut etre reconstruit (Fig. 4). 


II doit comporter une injection de produit de contraste permet- 
tant de realiser des temps arteriels, parenchymateux, veineux et 
urinaires. 

Une helice arterioveineuse est necessaire pour detecter une 
extravasation arterielle, qui peut etre diagnostiquee tot apres 
l'injection de produit de contraste. Une plaie de la voie excretrice 
peut etre meconnue de sorte qu'un temps tardif 10-20 minutes 
apres l'injection est recommande [16] . Le protocole utilise dans de 
nombreux trauma centers, base sur des opinions d'experts est la 
suivante : scanner helicoidal du bassin et de l'abdomen, avec une 
phase arterielle et/ou une phase veineuse portale du diaphragme 
aux ischions, puis a 10 minutes apres l'injection [17] . 

Urographie intraveineuse peroperatoire 

Elle permet essentiellement de suspecter une lesion pediculaire 
en cas de rein muet et de verifier la presence et l'integrite d'un 
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rein contralateral. Elle consiste a realiser une injection d'un bolus 
rapide de produit de contraste (2 ml/kg). Un seul cliche radiogra- 
phique abdominal brut obtenu 10 minutes apres l'injection peut 
detecter une excretion urinaire retardee ou une extravasation [18] . 

Toutefois, cette methode est de faible utilite au cours d'une 
exploration qui necessite lorsqu'elle est pratiquee en urgence la 
plus faible duree possible (damage control). Les progres de la reani- 
mation font que peu de malades instables ne peuvent pas avoir 
d'imagerie preoperatoire. 

Echographie 

L'echographie peut, dans des mains experimentees, fournir des 
informations importantes sur un traumatisme renal, mais, dans 
la plupart des cas, la resolution est inferieure au scanner et des 
lesions graves peuvent etre meconnues [19] . Dans certains centres, 
l'echographie est couramment utilisee au dechocage, car elle est 
rapide et non invasive. Cependant, l'absence de temps excreteur 
la rend peu utile que ce soit dans la prise en charge initiale ou la 
surveillance. 

Autres moyens d'imagerie 

L'imagerie par resonance magnetique (IRM) n'a pas d'in dication 
en urgence, mais peut etre utilisee dans le suivi chez un patient 
en insuffisance renale. 

L'arteriographie n'a plus de role diagnostique, mais est realisee 
pour guider l'embolisation. 

L'urographie intraveineuse n'est pas utile. 


■ Traitements 

L'exploration immediate de tous les patients presentant une 
plaie du rein a ete recommandee par certains [20] . Cependant, 
plusieurs etudes ont montre que, chez ces patients, une sur- 
veillance et des approches mini-invasives peuvent etre mises en 
oeuvre en toute securite chez des patients hemodynamiquement 
stables [21] . 

Hemorragie 

Choc hemorragique 

L'indication absolue pour une exploration renale est une 
hemorragie gravissime persistante. 

La situation doit etre adaptee a chaque centre et au plateau 
technique. Si une prise en charge dans un centre permettant une 
prise en charge multidisciplinaire est preferable, la stabilisation de 
l'hemorragie doit prendre le pas sur le transfert immediat. 

Les atteintes renales dans le cadre d'un traumatisme penetrant 
ne sont pas forcement les plus menagantes, et une laparotomie 
d'hemostase pour des lesions associees peut etre une priorite. 

Le principe en cas de catastrophe hemorragique est une laparo- 
tomie ecourtee (damage control) ne cherchant pas a reparer toutes 
les lesions mais a realiser l'hemostase par tamponnement, une vis- 
cerostase sans retablissement de continuity suivie d'un transfert 
en reanimation [22] . 

Un traumatisme du rein chez un patient instable releve d'une 
nephrectomie totale. 

La mise en place d'un ballon d'occlusion aortique par un intro- 
ducteur femoral pour controle transitoire de l'hemorragie avant 
laparotomie a ete decrit [23] . 

En dehors de ces situations, sous condition d'un strict moni- 
toring et une disponibilite d'une salle d'angiographie avec un 
radiologue interventionnel experiments, l'embolisation radio- 
interventionnelle est une maniere d'envisager un traitement 
conservateur non chirurgical [15] . 

Elle est possible meme en cas d'instabilite hemodynamique [24] . 

Plusieurs embolisations sont possibles, en phase hemorragique 
initiale, en cas de reprise hemorragique ou dans la gestion 
des pseudo-anevrismes postoperatoires. En cas d'echec ou en 
l'absence de plateau technique, une prise en charge chirurgicale 
en urgence s'impose. 



Figure 5. Embolisation supraselective d'un saignement renal. 


Cette attitude permet d'augmenter la proportion de traitements 
conservateurs, toutefois la perte de fonction renale apres emboli- 
sation n'a jamais ete etudiee. 

Hematome retroperitoneal 

Le traitement d'un hematome retroperitoneal non pulsatile au 
moment d'une laparotomie d'urgence est controversy 

En dehors d'une exploration chirurgicale pour une autre lesion, 
la presence d'un hematome retroperitoneal n'est pas forcement 
une indication chirurgicale [21] . 

En general, si l'exploration est choisie, et qu'aucune imagerie 
n'a pu etre faite avant, l'hematome retroperitoneal devrait etre 
ouvert et les lesions reparees [17] . Les indications classiques d'un 
abord d'un hematome retroperitoneal sont : son caractere pulsa- 
tile, son augmentation de taille au cours de la laparotomie, un 
patient instable sans autre cause hemorragique. 

Si la decision est prise de ne pas explorer le rein malgre un 
hematome retroperitoneal, une imagerie postoperatoire (tomo- 
densitometrie [TDM]) est obligatoire. 

Extravasation arterielle non symptomatique 

La decouverte sur le scanner d'une plaie arterielle non sympto- 
matique se voit plus frequemment dans les traumatismes fermes. 
Compte tenu du potentiel hemorragique, une embolisation pro- 
phylactique est preferable (Lig. 5). 
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Figure 6. Abord du carrefour aortique au bord gauche du quatrieme 
duodenum. 


Extravasation urinaire 

L'extravasation urinaire (ne resultant pas d'une lesion ureterale 
ou pyelique) seule n'est pas une indication absolue d'exploration 
chirurgicale, car elle se resout spontanement dans 80 % des cas [5] . 
Une intervention (habituellement endoscopique) est necessaire 
uniquement lorsque la fuite est persistante avec developpement 
d'un urinome ou lorsqu'une evolution septique apparait. 

La surveillance tomodensitometrique est indispensable pour 
guider la prise en charge en fonction de revolution. 

Une evolution septique se traite par derivation urinaire par 
sonde JJ ou sonde ureterale et drainage de l'urohematome. 

Une importante extravasation peut representer une indication 
a une renorraphie ou une nephrectomie partielle qui sont a pre- 
ferer a une nephrectomie totale. Les plaies par balles du rein 
presentent un risque accru de complications tardives en raison 
des importantes lesions tissulaires de l'effet de souffle temporaire 
du projectile depassant la cavite permanente, en particulier dans 
le cas de balles a haute vitesse ou de fusils de chasse de courte 
portee. Ainsi les indications de reparation chirurgicale sont plus 
larges que pour les plaies par arme blanche [9] . 

Les plaies ureterales et du pyelon sont des indications de repa- 
ration chirurgicale une fois le patient stabilise. 


■ Exploration chirurgicale 

Que ce soit a Ladmission ou pour evolution defavorable dans le 
cours de la surveillance, la chirurgie est effectuee par voie trans- 
peritoneale par laparotomie mediane. 

Controle vasculaire 

Le controle vasculaire precoce prone par McAninch a pour 
objectif d'aborder le pedicule renal en incisant le peritoine au 
contact de l'aorte (Fig. 6). 

Le colon transverse est recline vers le haut, les anses greles 
et la racine du mesentere vers la droite, la face anterieure de 
Laorte est retrouvee sur le bord gauche du quatrieme duodenum. 
La veine mesenterique inferieure peut etre liee. La veine renale 
gauche est reclinee pour retrouver le carrefour renal (Fig. 7, 8). 
Si la publication princeps montre que cette technique permet de 
reduire de 56 a 18 % [25] la frequence de nephrectomies totales, 
le temps d'execution de la technique peut dangereusement allon- 
ger la duree operatoire [26] . L'hematome retroperitoneal genant la 
procedure, il est conseille d'ouvrir le fascia de Gerota directement, 
sans controle prealable, si l'hematome depasse la ligne mediane. 
Le clampage est alors effectue au doigt [27] . 




Figure 8. Abord de I'artere renale droite. 


Reconstruction 

Une tentative de reparation renale par renorrhaphie ou 
nephrectomie partielle exige une exposition complete du rein 
traumatise, permettant un debridement des tissus devitalises et 
contus. 

Les saignements sont aveugles par des ligatures resorbables par 
des points en X de PDS 4/0. 

Les lesions urinaires sont subtrees de la meme maniere. 

Une injection de bleu de methylene est realisee par un catheter 
mis en place dans le pyelon. 

Les devascularisations d'un pole sont trades par nephrectomie 
polaire. 

Une epiplooplastie par un lambeau pedicule d'epiploon peut 
etre utile en particulier en cas de lesions associees pancreatiques 
ou coliques [28 ' 29] . 

Nephrectomie 

Le taux de nephrectomie immediate varie considerablement 
selon le type et la gravite du traumatisme. II peut atteindre 100 % 
chez les patients instables. Chez les patients blesses par des armes 
a haute velocite, il existe un taux plus eleve de nephrectomie. 

Elle devient necessaire en particulier en presence de lesions vas- 
culaires surtout arterielles. Toute tentative de revascularisation 
s'avererait inutile et surtout dangereuse chez des patients a risque 
hemorragique. 
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Figure 9. Arbre decisionnel. 
Traumatisme penetrant du rein. 
UIV : urographie intraveineuse ; 
Hb : hemoglobine. 


La presence de lesions irreparables, veritable eclatement du rein, 
confirmees en peroperatoire par la presence d'un volumineux 
hematome pulsatile conduit a un geste de nephrectomie. 

La nephrectomie est realisee majoritairement dans un but 
d'hemostase. 


■ Surveillance 

La tendance etant le traitement conservateur, les recommanda- 
tions des traumatismes fermes, plus etudies, peuvent s'appliquer 
aux traumatismes du rein penetrants. La reevaluation radiogra- 
phique est recommandee devant des lesions severes lorsqu'une 
attitude conserva trice est decidee. Le but de l'imagerie de sur- 
veillance est d'identifier les patients presentant une aggravation 
de l'extravasation urinaire, une hemorragie persistante et detecter 
des complications plus rares comme un pseudo-anevrisme [21] . 

Le premier scanner de reevaluation est recommande 
36-48 heures apres le premier ou dans les cas ou le patient 
presente une fievre inexpliquee, des douleurs du flanc ou un 
saignement urinaire ou abdominal. 

La fonction renale a long terme est mieux appreciee par scinti- 
graphie [30] . 

Le repos au lit jusqu'a disparition de bhematurie est recom- 
mande [17 b 

Le scanner a un mois permet d'apprecier la morphologie du rein 
traumatise. 


■ Gestion des complications 

Urinome et evolution vers I'abces 

L'extravasation urinaire associee a des lacerations renales 
majeures disparaissent spontanement chez 80-90 % des patients, 
et done de nombreux cas peuvent etre geres de maniere non ope- 
ratoire. 


L' evolution vers babces perirenal est favorisee par l'importance 
des fragments devascularises, des plaies d'organes avoisinants 
comme des plaies digestives ou pancreatiques. Si burinome est 
souvent asymptomatique, il peut donner lieu a une masse pal- 
pable, un ileus reflexe ou une febricule. L' evolution vers babces est 
marquee par une fievre marquee et des signes septiques. L'urinome 
progressant sur l'imagerie de controle peut etre traite par voie 
endoscopique par derivation par une sonde ureterale. 

Cette attitude se justifie particulierement en presence d'un 
caillotage ureteral et de douleurs de colique nephretique. 

L'abcedation necessite en premiere intention une antibiothera- 
pie a large spectre, une derivation endoscopique par sonde JJ et 
un drainage percutane ou chirurgical de babces. 

Une evolution defavorable fait l'objet d'une nephrectomie [5] . 

Hemorragie secondaire 

L'hemorragie secondaire retardee est une complication fre- 
quente des plaies du rein, en particulier celles par coups de 
couteau. L'intervalle entre le traumatisme et l'hemorragie varie de 
deux a 36 jours. II est le plus souvent lie a une fistule arteriovei- 
neuse (FAV) ou un pseudo-anevrisme. II s'agit d'une branche artere 
laceree dont le saignement etait contenu dans le retroperitoine 
par un tamponnement par l'hematome. Celui-ci disparaissant, la 
branche arterielle resaigne. Elle peut se drainer dans une veine 
ou la voie excretrice. II peut en resulter une perte de sang rapide 
et severe, avec hematurie et caillotage. Cela survient dans 13 a 
25 % des cas de traumatismes majeurs traites de maniere non 
operatoire. 

Le traitement est l'embolisation [21] . 


■ Conclusion 

La gestion du traumatisme renal penetrant s'est beaucoup 
modifiee depuis plusieurs dizaines d'annees en raison de la 
prise en charge multidisciplinaire permettant l'amelioration de la 
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reanimation des patients et le developpement de l'angiographie 
interventionnelle. Des algorithmes de recommandations existent 
(Fig. 9). 

Si l'attitude conventionnelle consiste en un traitement non 
operatoire, Fexistence de complications en particulier hemorra- 
giques doit pousser a intervenir. 


Points essentiels 


• Chirurgie immediate sur patient instable ne repondant 
pas a la reanimation 

• Diagnostic : scanner helicoidal injecte 

• Classification par AAST (grades I a V) 

• Controle du saignement chez un patient stable par 
embolisation endovasculaire 

• Traitement non operatoire a envisager chez un patient 
stable 

• Indications chirurgicales : 

- saignement non controle par embolisation 

- lesions intra-abdominales associees 

- complications septiques 

- urinome progressif apres echec de derivation endo- 
scopique 


Declaration d’interets : V auteur declare ne pas avoir de liens d’interets en rela- 
tion avec cet article. 
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Syndrome de la jonction pyelo-ureterale 


S. Doizi 

Le syndrome de la jonction pyelo-ureterale (SJPU) se definit par une dilatation du bassinet et des cal ices 
avec un uretere d'aval de calibre normal. Chez Yadulte, les examens de reference permettant de confirmer 
ou d'infirmer ce diagnostic sont I'uroscanner et la scintigraphie mercaptoacetyltriglycine (MAG3). Its 
permettent d'etudier la morphologie et la fonction renale, ainsi que la qualite de sa vidange. En cas 
d'obstruction confirmee , Vindication operatoire depend de la presence de symptomes (douleur lombaire), 
d'une complication (calcul renal, infection urinaire) ou d'une alteration de la fonction renale globale ou 
ipsilaterale a I' obstruction . En cas de traitement chirurgical, la pyeloplastie, quelle que soit sa voie d'abord 
(chirurgie ouverte ou coelioscopique robot-assistee ou non), reste le traitement de reference. Chez I'enfant, 
le diagnostic de dilatation des cavites pyelocalicielles (DCPC) se fait desormais au cours de la grossesse 
du fait de la generalisation de I'echographie antenatale. Contrairement a I'adulte, la decouverte d'une 
DCPC unilateral antenatale peut correspondre a un SjPU, mais aussi a un reflux vesico-ureteral ou un 
mega-uretere du fait de la difficulty a les differencier. Une evaluation postnatale afin de confirmer ce SjPU 
est indispensable, celle-ci reposant sur une echographie renovesicale. Une uretrocystographie retrograde 
et mictionnelle est indiquee lorsque la dilatation des cavites est confirmee. Apres la realisation de ces 
deux examens et dans le cas d'une DCPC non liee a un reflux vesico-ureteral, une scintigraphie MAC3 est 
indiquee afin de rechercher une obstruction. La decision de savoir qui et quand operer est probablement 
la plus difficile a prendre du fait de la variability de I'histoire naturelle du syndrome de la jonction pyelo- 
ureterale, certains s'ameliorant alors que d'autres amenent a une alteration de la fonction renale. En cas 
de traitement pour SJPU, la pyeloplastie, comme chez I'adulte, est le traitement de reference. 

© 201 7 Elsevier Masson SAS. Tous droits reserves. 


Mots-cles : Syndrome de la jonction pyelo-ureterale; Jonction pyelo-ureterale; Pyeloplastie; Endopyelotomie 
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■ Introduction 

Cet article a pour but de donner les elements physiopatholo- 
giques, diagnostiques et therapeutiques necessaires a la prise en 
charge du syndrome de la jonction pyelo-ureterale (SJPU), ancien- 
nement appele hydronephrose. 

Etymologiquement, le terme hydronephrose vient du grec 
« hudrios » (eau, aqueux) et « nephros » (rein) se definissant 
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litteralement par de l'eau dans le rein. II a ete employe pour la 
premiere fois par Rayer en 1841 dans l'ouvrage intitule Maladies 
des reins [1] . 

Le SJPU correspond a une dilatation du bassinet et des calices 
avec un uretere d'aval de calibre normal, ce qui la differen- 
ce de Puretero-hydronephrose. Ce syndrome peut etre associe 
ou non a la presence d'un obstacle au niveau de la jonction 
pyelo-ureterale (JPU) quelle qu'en soit sa nature. La cause de 
^obstruction peut etre congenitale (ou primaire) ou acquise (ou 
secondaire). Les consequences renales de Pobstruction dependent 
du degre d'obstruction sur les voies urinaires ainsi que de son 
mode de survenue : aigu ou chronique. Une obstruction chro- 
nique peut aboutir a une destruction du parenchyme renal et done 
a un rein non fonctionnel en absence de prise en charge. 

Le diagnostic de SJPU est radiologique. Quelle que soit la moda- 
lite d'imagerie utilisee, il n'y a pas de mesure objective seuil 
definissant le syndrome de la jonction pyelo-ureterale. 

Les questions qui se posent une fois une dilatation des cavites 
pyelocalicielles (DCPC) decouverte a Pimagerie sont : 

• y a-t-il une cause obstructive a cette DCPC ? 

• est-elle uni- ou bilaterale ? 

• son caractere, aigu ou chronique ? 

• en cas d'obstruction, est-elle complete ou partielle ? 

• l'etiologie de Pobstruction est-elle intrinseque ou extrinseque ? 

■ Syndrome de la jonction 
pyelo-ureterale 

Definition 

Le SJPU correspond a une alteration du transport de Purine 
du pyelon vers l'uretere, dont la consequence est une DCPC, 
qui, si elle n'est pas traitee, entraine un risque d'alteration 
progressive de la fonction du rein concerne [2_4] . Bien que ce 
syndrome soit majoritairement d'origine congenitale, il peut se 
manifester qu'a partir de Page adulte [5] . La cause peut aussi etre 
acquise, soit du fait d'une obstruction par un calcul urinaire, 
d'une stenose postoperatoire ou inflammatoire, d'une tumeur de 
la voie excretrice superieure, d'un polype fibroepithelial, d'une 
compression extrinseque (adenopathies, fibrose retroperitoneale), 
etc 

Physiopathologie et etiologies 

SJPU congenital (ou primaire) 

Il existe trois explications physiopathologiques principals au 
SJPU congenital. 

Etiologie intrinseque 

Le SJPU primaire ou congenital resulte typiquement d'une 
etiologie intrinseque correspondant le plus frequemment a la pre- 
sence d'un segment aperistaltique de l'uretere, comme ce qui est 
observe au niveau de l'uretere terminal dans les mega-ureteres 
obstructifs primitifs. Il est alors retrouve au niveau histologique 
un remplacement de la musculeuse circulaire par des faisceaux 
musculaires longitudinaux ou par du tissu fibreux avec exces de 
depots collageniques [8 ~ 11J . La consequence de ce changement est 
une alteration de l'activite peristal tique du pyelon vers l'uretere. 
Le calibre de l'uretere peut quant a lui apparaitre tout a fait nor- 
mal puisqu'il s'agit uniquement d'une alteration de la fonction 
due a un remaniement histologique. D'autres hypotheses etio- 
logiques intrinseques ont ete proposees telles qu'une rarefaction 
des cellules interstitielles de Cajal au niveau de la JPU, la presence 
de valves muqueuses ou bien la presence d'une vraie stenose au 
niveau de la JPU [12 ~ 14] . 

Insertion anormale de l'uretere 
Il a ete decrit dans certains cas qu'une insertion haute de 
l'uretere sur le pyelon etait la cause de Pobstruction, cette ano- 
malie ayant ete rapportee plus frequemment dans les cas de rein 
ectopique ou d'anomalie de fusion renale [15, 16] . 


Etiologie extrinseque : responsabilite des vaisseaux croisant 
la JPU 

L'imputabilite des vaisseaux polaires croisant la jonction dans 
l'etiologie du SJPU reste controversee. La prevalence de ces der- 
niers a ete rapportee jusqu'a 63 % des cas de SJPU contre 20 % 
en cas de JPU normale [17_19] . L'hypothese physiopathologique a 
l'origine du SJPU en cas de vaisseau croisant la jonction serait 
la presence d'une lesion intrinseque, consequence d'un vaisseau 
croisant situe en regard de celle-ci, entrainant alors une DCPC. 
Mais une etude rapportant les donnees histologiques de patients 
ayant un SJPU avec un vaisseau croisant la jonction ne retrou- 
vait pas de lesion intrinseque dans 43 % des cas [19] . De plus, de 
recents travaux ont demontre par des reconstructions scanogra- 
hiques tridimensionnelles l'absence de correspondance entre le 
niveau de croisement du vaisseau polaire avec l'uretere et la loca- 
lisation exacte de Pobstruction de la JPU [20] . A contrario, un autre 
groupe retrouvait une amelioration du SJPU apres ligature exclu- 
sive du vaisseau polaire, indiquant l'effet de ce dernier dans la 
genese de Pobstruction [21] . 

SJPU acquis (ou secondaire) 

Le SJPU acquis peut etre la consequence de plusieurs etiologies 
telles qu'une obstruction par un calcul urinaire enclave au niveau 
de la jonction, une stenose inflammatoire, une tumeur de la voie 
excretrice superieure, un polype fibroepithelial, une compression 
extrinseque (adenopathies, fibrose retroperitoneale). Mais il peut 
aussi resulter d'une stenose secondaire a une intervention chi- 
rurgicale anterieure pour cure de SPJU et dont le mecanisme de 
formation est alors un engainement fibreux. L'origine de ce der- 
nier reside dans la formation d'une fibrose parietale ureterale par 
devascularisation due a la chirurgie initiale et de la fibrose peri- 
ureterale. 


■ Epidemiologie 

L'incidence des malformations urogenitales congenitales repre- 
sente environ 2 % de toutes les malformations antenatales 
diagnostiquees. Le SJPU represente 48 % des anomalies conge- 
nitales urogenitales diagnostiquees [22 ' 23] . L'incidence du SJPU 
congenital est d'une naissance sur 1500 avec un sex-ratio 
hommes/femmes de 2/1 chez les nouveau-nes [24_26] . fi est plus 
frequent du cote gauche que du cote droit (environ 67 % 
pour le cote gauche en periode neonatale). Le SJPU bilate- 
ral a ete rapporte dans 10 a 40 % des cas [ 24 - 29 fi II peut etre 
associe a d'autres anomalies urologiques dans 10 a 15 % des 
cas. 


■ Anomalies associees 

Anomalies renales du rein contralateral 

Le SJPU est l'anomalie la plus frequemment rencontree dans 
le rein contralateral et a ete rapporte dans 10 a 40 % des cas. 
Suivent la dysplasie renale et le rein multikystique en termes de 
frequence [30] . L'agenesie renale unilaterale a ete notee chez 5 % 
des enfants [24_26] . 

Anomalies vesico-ureterales associees 

Le SJPU est associe a un reflux vesicorenal dans 10 % des cas. 
L'uretere dilate s'allonge et adopte un trajet tortueux a l'origine 
d'une possible plicature de celui-ci au niveau de la JPU et peut 
causer ainsi secondairement Pobstruction [31] . Le SJPU est alors 
corrige en priorite, puis le reflux vesico-ureteral (RVU). 

Autres anomalies associees 

Dix a 25 % des reins en fer a cheval sont le siege d'une stenose 
de la JPU [321 . 
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Le SJPU a ete note chez 21 % des enfants atteints du syndrome 
de VATER (Vertebral defects, imperforate Anus, Tracheo-Esophageal 
fistula, and radial and Renal dysplasia) [33] . 

L'association SJPU et duplicate ureterale est rare, Pobstruction 
concernant alors majoritairement le pyelon inferieur [34] . 

■ Presentation clinique 

Bien que le plus souvent d'etiologie congenitale (cf. supra), 
le SJPU peut se manifester a tout age de la vie [5] . La sympto- 
matologie habituelle se manifeste par des douleurs abdominales 
ou lombaires, allant de la simple pesanteur a la veritable crise 
colique nephretique, intermittentes plus ou moins associees a des 
nausees, vomissements. Le SJPU peut etre decouvert a l'occasion 
d'une complication infectieuse a type de pyelonephrite aigue, par 
exemple. L'hematurie macroscopique spontanee ou associee a un 
traumatisme mineur peut etre aussi le mode de presentation ini- 
tiale. II peut aussi etre totalement asymptomatique et decouvert 
fortuitement a Poccasion d'un examen d'imagerie demande pour 
un autre motif. 


■ Imagerie 

Le diagnostic de SJPU est radiologique. Les objectifs de 
Pimagerie sont de : poser le diagnostic de SJPU, rechercher une 
etiologie, evaluer le retentissement fonctionnel renal, recher- 
cher les anomalies associees, depister une complication (lithiase 
urinaire contemporaine, infection urinaire, destruction paren- 
chymateuse renale, rupture pyelique), surveiller les patients non 
operes ou faire le bilan preoperatoire. 

Une fois le diagnostic de SJPU pose, il est necessaire de preciser 
les elements suivants : la stenose (longueur, nature et degre de 
Pobstacle), l'unite renale (fonction renale, degre du SJPU, l'uretere 
sous-jacent), les facteurs extrinseques (vaisseaux polaires croisant 
la jonction). 

Echographie renovesicale 

L'echographie demeure l'examen de premiere intention dans 
Revaluation d'une DCPC du fait qu'il s'agit d'un examen facile 
d'acces, peu onereux, non irradiant et pouvant ainsi etre utilise 
chez les enfants et femmes enceintes. 

Le SJPU se caracterise alors par la presence d'une dilatation 
anechogene des cavites pyelocalicielles facilement identifiable et 
l'absence de visualisation de l'uretere, celui-ci etant de calibre nor- 
mal. L'analyse de Pepaisseur et de la morphologie du parenchyme 
renal permet d'evaluer le retentissement fonctionnel et etre le 
temoin d'une obstruction chronique. II faut cependant garder a 
l'esprit que l'echographie n'est pas un examen fonctionnel et ne 
permet de donner qu'un diagnostic morphologique (une DCPC 
peut etre presente sans obstacle). L'exploration du rein contrala- 
teral est indispensable afin de rechercher un SJPU bilateral et/ou 
une hypertrophie compensatrice. Une vigilance particuliere doit 
etre apportee a la possibility de faux positifs tels que les kystes 
parapyeliques ou un pyelon extrasinusal pouvant etre pris pour 
une DCPC, et de faux negatifs tels qu'une obstruction aigue a 
son debut ou un patient avec obstruction mais deshy drate [35] . 
L'etude de Laing et al. avait rapporte 35 % de faux negatifs en cas 
d'obstruction aigue [36] . 

Le reste de l'examen s'attache a etudier l'ensemble de l'appareil 
urinaire a la recherche d'une etiologie possible telle qu'un calcul 
ou un vaisseau polaire croisant la jonction, par exemple. 

L' evaluation comparative de l'index de resistance arteriel renal 
par Doppler a ete proposee afin de determiner l'etiologie obstruc- 
tive du SJPU, mais son interet reste controversy. En revanche, 
l'etude Doppler permet de rechercher la presence ou non d'un 
vaisseau polaire inferieur pouvant etre associe a un SJPU. Une 
autre modalite technique pour la detection de vaisseau croi- 
sant la jonction, l'echographie-Doppler de contraste, repose sur 
l'utilisation de produits de contraste constitues de microbulles 
d'un diametre inferieur a celui d'un globule rouge et remplies de 


gaz injectes par voie veineuse et qui vont en modifier les pro- 
prietes acoustiques en renforgant fortement les echos renvoyes 
par le sang. Cette derniere technique a ete comparee dans une 
etude a d'autres modalites d'imagerie dans la detection de vais- 
seau croisant la jonction et obtenait un taux de detection de 100 % 
contre 100 % et 93 % pour le scanner et l'imagerie par resonance 
magnetique (IRM), respectivement [37] . 

Echographie endo-ureterale 

L'echographie endo-ureterale (EEU) consiste en l'utilisation 
d'une sonde d'echographie miniature (6,2-Lr) a haute frequence 
(12,5 a 20 MHz) introduite de maniere retrograde sous controle 
cystoscopique et fluoroscopique dans l'uretere. Elle permet l'etude 
a haute resolution sur 360° de l'uretere (epaisseur, longueur de 
la stenose en cas de SJPU) et ses structures avoisinantes sur 
1,5 a 2 cm de profondeur. Une reconstruction tridimension- 
nelle est possible et ameliore la precision de cet outil pour la 
recherche d'un vaisseau polaire croisant la jonction [38 ' 39] . Cet 
examen peut s'averer utile avant la realisation d'une endopyelo- 
tomie. 

Urographie intraveineuse 

L'urographie intraveineuse (UIV) comporte un cliche 
d'abdomen sans preparation chez un patient couche per- 
mettant d'identifier d'eventuelles opacites de tonalite calcique 
se pro j etant sur l'arbre urinaire. Puis sont realises les cli- 
ches urographiques apres injection intraveineuse de produit 
de contraste iode. Les cliches sont minutes, ce qui permet 
l'appreciation fonctionnelle comparative des reins en plus de 
Revaluation morphologique. Des cliches tardifs jusqu'a plus 
de 24 heures apres l'injection peuvent etre realises en cas 
d'important retard de secretion, particulierement indiques en cas 
de SJPU [40] . 

Longtemps considere comme la reference pour Revaluation 
morphologique et fonctionnelle du haut appareil urinaire, cet 
examen a ete supplante par d'autres modalites d'imagerie comme 
l'uroscanner et l'uro-IRM. 

Tomodensitometrie, uroscanner (Fig. i) 

Compare a l'echographie et l'UIV, le scanner permet d'obtenir 
une qualite d'imagerie nettement superieure. De plus, il s'agit d'un 
examen facile d'acces, rapide a executer, reproductible car non 
soumis a la variability interobservateur, et il permet la detection 
d'eventuelles pathologies annexes grace a l'analyse des struc- 
tures adjacentes. L'uroscanner se divise schematiquement en deux 
phases : avant et apres injection de produit de contraste iode. Le 
premier temps consiste en une acquisition abdominopelvienne 
sans injection, methode la plus sensible pour detecter la presence 
d'un calcul dans l'arbre urinaire, quelle que soit la nature du 
calcul (hormis les calculs composes d'inhibiteurs de protease). Il 
s'agit de la modalite d'imagerie la plus couramment utilisee en 
cas de suspicion de colique nephretique. Des elements indirects 
peuvent orienter vers une obstruction aigue tels que la dilata- 
tion ureterale, la nephromegalie, la densite du rein concerne 
compare au rein contralateral, l'infiltration perirenale. Le scan- 
ner non injecte permet aussi d'evaluer les patients insuffisants 
renaux avec obstruction chronique a la recherche d'un amincisse- 
ment du parenchyme cortical. La deuxieme phase, apres injection 
de produit de contraste, comporte trois temps : la phase cortico- 
medullaire (25 a 80 secondes apres injection), la phase tubulaire 
(85 a 120 secondes apres injection), puis la phase tardive excre- 
toire (150 a 300 secondes). La phase de rehaussement arteriel 
correspond au tout debut de l'opacification corticomedullaire 
(20 e -40 e seconde). Ce temps permet d'etudier les axes vasculaires 
principaux et les branches de bifurcation renale avant que celles- 
ci ne soient cachees par l'opacification du parenchyme (recherche 
de vaisseau polaire) [41] . Les sensibilite et specificite sont respecti- 
vement de 97 % et 96 % pour la recherche d'un vaisseau polaire 
chez les patients ayant un SJPU [42] . La phase excretoire etudiant 
l'ensemble de l'arbre urinaire a nettement ameliore la sensibilite 
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Figure 1 . Uroscanner au temps excretoire : syn- 
drome de la jonction pyelo-ureterale droite avec 
retard secretaire sur stenose de la jonction pyelo- 
ureterale (jPU). La fleche indique la stenose de la 
JPU avec la disparite de calibre entre le pyelon et 
l'uretere. 

A. Coupe coronale. 

B. Coupe axiale. 


pour l'identification de la cause de l'obstruction en comparaison 
du cliche d'UIV [43] . Cette phase permet aussi d'evaluer la fonction 
renale (evaluation de la perfusion renale et recherche d'un retard 
d'excretion du produit de contraste). 

L'uroscanner, devenu l'examen de reference dans revaluation 
du SJPU chez l'adulte, a l'avantage d'en poser le diagnostic (dis- 
parite de calibre entre le pyelon dilate et l'uretere fin) tout 
en recherchant une etiologie (permet de differencier la nature 
congenitale ou acquise de l'etiologie du SJPU comme un vais- 
seau polaire croisant la jonction, une tumeur) et evaluant le 
retentissement fonctionnel renal (secretion et excretion, epais- 
seur corticale). Par ailleurs, cet examen permet de rechercher des 
anomalies renales associees, depister des complications comme 
un calcul urinaire et realiser le bilan preoperatoire. L'uroscanner 
cumule done de nombreux avantages aux depens d'un surcroit 
d'irradiation. 

IRM, uro-IRM 

Les progres recents de l'IRM ont permis une meilleure explo- 
ration de l'appareil urinaire grace a une reduction importante du 
temps d'acquisition, une augmentation de la resolution spatiale, 
et aux progres en matiere d'antenne et de sequences. La technique 
d'exploration complete de l'appareil urinaire comporte plusieurs 
acquisitions [44] : 

• exploration des voies excretrices : uro-IRM T2 non injectee ; 

• exploration parenchymateuse : T1 et T2 ; 

• exploration vasculaire : T1 + gadolinium + maximum intensity 
projection (MIP = image de projection du volume sur un plan) 

• exploration urographique T1 tardive 3 a 5 min apres injection 
intraveineuse (IV) de gadolinium T1 + gadolinium + faible dose 
de furosemide (equivaut au cliche UIV post-scanner). 

L'examen complet peut etre realise en 30 minutes. 

L'IRM peut etre proposee en premiere intention ou bien en 
cas de contre-indication a l'uroscanner. De la meme fagon que 
le scanner, elle fait le diagnostic de SJPU tout en recherchant 
une etiologie, evalue le retentissement fonctionnel renal (symetrie 
de perfusion renale, recherche d'un retard d'excretion du pro- 
duit de contraste) et recherche des anomalies renales associees. 
L'avantage de l'IRM par rapport au scanner est qu'elle ne comporte 
pas d'injection d'iode et n'irradie pas. Cependant son utilisation 
est limitee du fait de sa disponibilite, du temps de realisation de 
l'examen, d'une moins bonne resolution spatiale que le scanner 
et de l'absence de visualisation des calculs urinaires. 

Ureteropyelographie retrograde 

Realisee par catheterisme de l'orifice ureteral et injection 
retrograde de produit de contraste lors d'une cystoscopie, 
l'ureteropyelographie retrograde (UPR) permet l'etude de l'uretere 
et des cavites pyelocalicielles et de definir la localisation d'une 
obstruction et eventuellement son etendue si celle-ci n'est pas 
complete. Son usage est desormais tres limite en raison de la 
precision des autres modalites d'imagerie et de leurs rares contre- 
indications. 


Scintigraphie renale 

II s'agit d'une methode non invasive a faible irradiation 
(100 fois moins qu'une UIV) permettant d'evaluer les patients 
chez qui une obstruction est suspectee. Contrairement aux 
autres modalites d'imagerie citees precedemment, la scinti- 
graphie ne permet qu'une etude de la fonction renale. Elle 
repose alors sur l'utilisation de radiotraceurs (acide diethy- 
lene triamine-pentacetate [DTPA] ou mercaptoacetyltriglycine 
[MAG3]) marques au technetium (Tc) 99m et administres par voie 
intraveineuse. La selection du radiotraceur depend de la fonction 
a etudier : le " m Tc-DTPA est elimine par filtration glomerulaire 
et n'est ni reabsorbe ni secrete au niveau tubulaire (represente 
la fonction glomerulaire), alors que le 99m Tc-MAG3 est excrete 
majoritairement par un mecanisme de transport actif au niveau 
du tubule contourne proximal et represente la fonction tubulaire 
(environ 10 % du MAG3 est excrete par voie extrarenale, voie 
hepatobiliaire essentiellement). La clairance du 99m Tc-MAG3 est 
rapide puisque environ 90 % de la radioactivite est retrouvee dans 
l'urine 3 heures apres injection [45_48] . 

Les donnees qui suivent decrivent la scintigraphie 99m Tc-MAG3. 
Cet examen, sensibilise par une epreuve au furosemide, est le 
meilleur pour differencier une DCPC sur obstruction d'une DCPC 
sans obstacle. La dose recommandee de furosemide doit etre de 
1 mg/kg chez le nourrisson, de 0,5 mg/kg chez l'enfant de 1 a 
16 ans et 40 mg chez l'adulte. L'injection du diuretique est realisee 
20 minutes apres celle du traceur. 

Les criteres analyses sont la fonction renale separee, puis la 
qualite de la vidange renale. 

L'acquisition des images peut etre realisee en position debout 
ou allongee. Chacune de ces positions a ses avantages et incon- 
venients. En position allongee le patient est moins susceptible de 
bouger et la profondeur des reins est minimisee, alors qu'en posi- 
tion debout la pression hydrostatique est augmentee, ameliorant 
le drainage de l'urine. 

Apres l'injection du radiotraceur, la morphologie renale appa- 
rait, suivie rapidement de l'excretion du traceur. Le renogramme 
obtenu correspond a une courbe d'activite en fonction du 
temps (clairance du traceur), avec une phase de perfusion renale 
(segment ascendant), puis une phase de filtration glomerulaire 
(60 secondes apres injection) et enfin une phase d'excretion (seg- 
ment descendant) [49] (Fig. 2, 3). 

En cas d'obstruction ou d'atteinte de la fonction renale, le som- 
met de la courbe se transforme en plateau et la pente descendante 
est beaucoup plus faible (Fig. 2, 3). L'etude du sommet de la 
courbe ou phase glomerulaire ou corticale permet d'apprecier la 
fonction de chaque rein. L'injection de furosemide permet de pre- 
ciser les obstacles selon le wash out obtenu. Le temps de demi-vie 
d'elimination du traceur (Tl/2) est le critere le plus couramment 
utilise pour determiner la qualite du drainage pyelocaliciel et cor- 
respond au temps necessaire au systeme collecteur pour eliminer 
50 % du traceur apres injection de furosemide. Un Tl/2 superieur 
a 20 minutes est en faveur d'une obstruction, alors qu'un Tl/2 
inferieur a 10 minutes exclut un syndrome obstructif dans la plu- 
part des cas. Entre 10 et 20 minutes, le Tl/2 est considere comme 
equivoque ou non contributif [49] . 
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Figure 2. Classification des differentes courbes de scintigraphie mercaptoacetyltriglycine (MAG3) au temps excretoire selon O'Reilly. 

A. Courbe de type I, renogramme normal non obstructif (elimination spontanee du traceur). 

B. Courbe de type II, accumulation progressive du traceur au niveau des cavites pyelocalicielles evoquant un syndrome obstructif. 

C. Courbe de type Ilia, accumulation initiale du traceur sans elimination spontanee, mais reponse complete et rapide au furosemide (stase avec vidange 
complete). Si le T1/2 de vidange du pyelon est inferieur a 10-15 minutes ce type de courbe exclut un syndrome obstructif dans la majorite des cas. 

D. Courbe de type lllb, accumulation initiale du traceur sans elimination spontanee et reponse partielle au furosemide (stase avec vidange incomplete). Cette 
courbe est decrite comme non contributive ou equivoque. 


A noter que les patients doivent etre correctement hydrates 
afin de ne pas commettre d'erreur d'interpretation des courbes. 
Les patients avec probleme de vidange vesicale doivent theori- 
quement avoir une sonde vesicale afin de maintenir une basse 
pression vesicale pour ne pas interferer sur le renogramme, eviter 
les faux positifs et diminuer la dose de radiation delivree a la vessie 
et aux gonades. Des faux positifs peuvent aussi etre retrouves chez 
les patients ayant un drainage des cavites renales par une sonde 
double J sans sonde uretrovesicale, les urines refluent vers le rein 
et donnent alors bimpression d'une meilleure fonction qu'elle ne 
best reellement. 

Test de Whitaker 

Cet examen, decrit par Whitaker en 1973, permet de mesurer 
la pression intrapyelique lors de la perfusion de serum physiolo- 
gique ou de produit de contraste a un debit constant de 10 ml/min 
par l'intermediaire d'une sonde de nephrostomie. Parallelement, 
un catheter uretral muni d'un capteur de pression place au niveau 
de la vessie enregistre la pression intravesicale. Les deux pressions 
sont enregistrees en continu. La pression intrapyelique reelle est 
representee par la difference entre la pression intrapyelique mesu- 
ree et la pression intravesicale. Lorsque cette difference de pression 
est inferieure a 15 cm d'eau, celle-ci est consideree comme nor- 
male, alors qu'une pression superieure a 22 cm d'eau signifie une 
obstruction. Entre les deux niveaux de pression, il n'est pas pos- 


sible de conclure. Les resultats discordants sur la reproductibilite 
de cet examen ainsi que son caractere invasif ont fortement limite 
son utilisation aujourd'hui [50 ' 51] . 


■ Traitement (Fig. 4> 

Le traitement du SJPU repose essentiellement sur la chirurgie. 
Cependant, l'abstention surveillance est une alternative envisa- 
geable chez les patients asymptomatiques dont l'obstruction est 
incertaine. Le suivi porte alors essentiellement sur la repetition de 
la scintigraphie MAG3. 

Indications 

Les indications chirurgicales pour SJPU sont la presence de 
symptomes associes a l'obstruction (existence de douleurs renales 
aigues ou chroniques), une degradation de la fonction renale glo- 
bale ou ipsilaterale a l'obstruction dont l'appreciation se fait par 
la scintigraphie renale, le developpement de calculs renaux, les 
complications infectieuses ou, plus rarement, l'hypertension arte- 
rielle. 

Quel que soit le traitement chirurgical propose, le but est de 
traiter l'obstacle pour preserver, voire ameliorer la fonction renale, 
eviter les complications, et soulager les symptomes. 
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Techniques chirurgicales 

Les resultats des differentes techniques chirurgicales presen- 
tees ci-apres doivent etre interpreter avec prudence du fait de la 
variability de la definition du succes employee, certaines series 
definissant le succes sur des donnees subjectives telles que la seda- 



Figure 3. Exemple de scintigraphie mercaptoacetyltriglycine (MAG3) 
d'un patient ayant un syndrome de la jonction pyelo-ureterale gauche 
(courbe de type II en pointilles bleus) et une courbe d'excretion normale 
pour le rein droit (courbe de type I en ligne continue violette). 


tion des douleurs, et d'autres sur des donnees objectives telles que 
rimagerie avec ou sans la combinaison de plusieurs modalites 
radiographiques (UIV, uroscanner, scintigraphie renale MAG3). 
De plus, il faut noter que les progres technologiques realises 
pour certaines techniques chirurgicales comme l'ureteroscopie 
ont pu influencer la reussite de Intervention et rendre dif- 
ficilement comparables les series les plus anciennes des plus 
recentes. Enfin, les criteres de selection des patients pour une 
technique donnee different d'une etude a l'autre, les rendant 
difficilement comparables. Par consequent, les ecarts de suc- 
ces pour une meme technique chirurgicale peuvent etre tres 
importants. 

A noter que la grande majorite des etudes est basee sur l'analyse 
de series retrospectives. 

Pyeloplastie (Fig. 5) 

La pyeloplastie reste le traitement de reference du SJPU quelle 
que soit la voie d'abord utilisee [52_56] . Actuellement, cette inter- 
vention peut etre realisee par chirurgie ouverte, coeliochirurgie 
conventionnelle ou robot-assistee. 

L'intervention d'Anderson-Hynes (dismembered pyeloplasty) est 
la technique classique et consiste en une resection de la JPU et 
de la portion redondante du pyelon. L'uretere est ensuite spatule, 
puis anastomose au fil resorbable a la partie inferieure du bassinet 
en position declive. Une transposition de l'uretere est effectuee en 
presence d'un vaisseau polaire. 

Les techniques utilisant un flap telles que la plastie YV sont 
de moins en moins pratiquees. Cette derniere est par exemple 
reservee aux insertions hautes de l'uretere sur le bassinet et ne 
comporte pas de temps de resection de la stenose. 

Le drainage preoperatoire des cavites renales n'est recom- 
mande qu'en cas de pyelonephrite aigue obstructive, insuffisance 
renale sur rein unique, atteinte bilaterale ou lorsque le 
resultat de revaluation scintigraphique est incertain sur la non- 
fonctionnalite du rein concerne. 

La pyeloplastie est recommandee en cas d'echec d'un traitement 
endo-urologique premier. 



Figure 4. Arbre 
decisionnel. SJPU : 
syndrome de la 
jonction pyelo- 
ureterale ; MAG 3 
mercaptoacetyltri- 
glycine. 

*En I'absence de fac- 
te urs defavo rabies 
(vaisseau polaire 
croisant la jonction, 
stenose > 2 cm de 
longueur). 
tVoie ouverte ou 
coelioscopique robot 
assistee ou non. 
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Figure 5. Pyeloplastie selon Anderson-Hynes, quelle que soit la voie d'abord utilisee. 

A. Trace de I'incision en L du bassinet, en vue de la pyeloplastie selon Anderson-Hynes. 

B. Realisation du point d'angle, demarrant I'anastomose. 

C. Fermeture de la queue de la raquette par un surjet. 

D. Fermeture de la queue de la raquette a points separes. 


* 


D 


Pyeloplastie a ciel ouvert [57_60] 

Resultats. Le taux de succes des series les plus importantes 
(au moins 30 cas) est compris entre 82 et 97,5 % pour un suivi 
moyen allant de 23 a 113 mois. Le temps operatoire est d'environ 
120 minutes et la duree d'hospitalisation, de 9 jours. 

Complications. Le taux de complications global est compris 
entre 7,5 et 11,4 %. Les complications les plus frequentes sont 
l'hemorragie (1 a 8,6 % des cas) et la fuite anastomotique (3,4 a 
5 %). Les autres complications rapportees sont l'infection de paroi 
(2,5 %) et la survenue de pneumothorax (0,5 %). 

Pyeloplastie par approche coelioscopique 

L'avantage de la voie coelioscopique est qu'elle permet de repro- 
duce Intervention classique d'Anderson-Hynes par voie ouverte 
tout en associant les benefices lies a cette approche (amelioration 
de la douleur postoperatoire et la duree de convalescence) [60-62] . 
La plupart des series rapportent les resultats de la technique 
d' Anderson-Hynes. 

Voie extraperitoneale [53_55] . Resultats. Le taux de succes 
des series les plus importantes (au moins 50 patients) va de 88,9 a 
100 % pour un suivi moyen de 12 a 63 mois. La duree operatoire 
est comprise entre 80 et 185 minutes, la duree d'hospitalisation 
entre 2,8 et 7,4 jours. 

Complications. Le taux de conversion en chirurgie ouverte 
atteint 5,4 % au maximum. Le taux global de complications 


postoperatoires varie de 3,6 a 12,7 %. Les plus rencontrees sont 
l'hematome de paroi (3 a 5,4 %), puis l'urinome (2 a 3,6 %). 

Voie transperitoneale [53_55] . Resultats. Le taux de succes des 
series les plus importantes (au moins 50 patients) va de 90 a 98 % 
pour un suivi moyen de 12 a 68 mois. La duree operatoire est 
comprise entre 105 et 252 minutes, la duree d'hospitalisation 
entre 1 et 4,7 jours. 

Complications. Une conversion en chirurgie ouverte a ete 
rapportee dans 6,4 % des cas au maximum. Le taux global 
de complications varie entre 2 et 19,1 %. Les complications 
les plus rapportees sont l'urinome (2 a 7,6 %) et l'hematome 
(jusqu'a 5,7 %), la migration de la sonde double J (jusqu'a 
5,6 %), l'obstruction a l'ablation de la sonde double J (jusqu'a 
5,6 %), l'hemorragie (jusqu'a 4,3 %) et l'infection urinaire 
(jusqu'a 3,3 %). 

Voie coelioscopique robot-assistee [53_55] 

Resultats. Les series les plus importantes (plus de 50 cas) ont 
retrouve un taux de reussite allant de 81 a 100 % pour un suivi 
allant de 11,7 a 39,1 mois. Le temps operatoire varie entre 105 et 
335 minutes, et la duree d'hospitalisation de 1,1 a 4,6 jours. 

Complications. Le taux de conversion en chirurgie ouverte 
atteint 2,3 % des cas au maximum. Le taux global de 
complications s'echelonne entre 2 et 11,5 %. L'urinome est la 
complication la plus rapportee, jusqu'a 6,6 % des cas, suivi de 
la migration de sonde double J (jusqu'a 5 %), puis de l'ileus 
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Figure 6. Endopyelotomie par voie antegrade 
(ou percutanee). 1. Nephroscope ; 2. jonction 
pyelo-ureterale ; 3. incision de la jonction a I'aide 
d'une lame froide. 


(jusqu'a 2,4 %). Les autres complications telles que l'hemorragie 
et l'infection urinaire ont ete rapportees dans moins de 2 % des 
cas. 

Commentaire general 

Les trois approches coelioscopiques obtiennent d'excellents 
resultats et des taux de complications similaires. La presence d'un 
vaisseau polaire croisant la jonction n'impacte pas le taux de reus- 
site. II est a noter que la majorite des echecs de la pyeloplastie 
par voie coelioscopique a lieu dans les deux premieres annees qui 
suivent Lintervention, bien que 30 % des echecs interviennent 
apres ce delai [63] . En cas d'echec de la pyeloplastie par voie coelio- 
scopique, une reintervention par voie ouverte atteint un taux de 
succes d'environ 86 % [64] . Cependant, la majorite des echecs est 
prise en charge par voie endoscopique avec un taux de reussite de 
70 % [65] . 

La seule etude prospective randomisee comparant la voie 
ouverte a la voie coelioscopique retrouvait des taux de reus- 
site et de complications similaires entre les deux groupes, mais 
un temps operatoire significativement plus long pour la voie 
coelioscopique. La coelioscopie avait en revanche l'avantage de 
durees d'hospitalisation et de convalescence significativement 
plus courtes [66] . Les autres etudes, retrospectives, comparant ces 
deux approches ont retrouve des resultats similaires [53, 57, 60-62] . 

Interventions endo-urologiques [56J 

L'intervention, appelee endopyelotomie, consiste a inciser par 
voie endoscopique la JPU par voie antegrade ou retrograde. Le 
materiel employe pour bincision de la jonction peut varier : lame 
froide, electrode avec courant de section, ballon avec courant de 
section, laser. 

Endopyelotomie par voie antegrade (ou percutanee) [54, 55] 

(Fig. 6) 

Technique. Elle repose sur un acces percutane du rein au 
niveau du calice superieur ou moyen, puis la section de la JPU 
sous controle visuel direct. L'incision, qui doit concerner toute 
bepaisseur parietale et aller jusqu'a la graisse peripyelique, est rea- 
lisee en lateral externe pour eviter les risques de complications 
vasculaires (vaisseau croisant la jonction). Cette technique permet 
de realiser de maniere concomitante bablation de calculs renaux 


grace a l'abord percutane. Elle est en revanche contre-indiquee 
en cas de longueur de la stenose superieure a 2 cm, d'infection 
en cours, de troubles de la coagulation. La presence d'un vaisseau 
croisant la jonction ne represente pas une contre-indication. 

Resultats. Le taux de succes des series les plus importantes 
(au moins 50 patients) est compris entre 61 et 89 % pour un 
suivi moyen de 12 a 55 mois. Le temps operatoire varie de 70 
a 113 minutes et la duree d'hospitalisation, de 2,5 a 6,5 jours. 

Complications. Le taux de complications global s'echelonne 
entre 6 et 59 %. Les complications les plus souvent rapportees 
sont l'hemorragie (1 a 8 %), la fievre (5 a 46 %). Plus rarement ont 
ete rapportees des complications liees a la sonde double J (3,6 a 
13,7 %), un sepsis (jusqu'a 2,5 %) et l'urinome (2 %). 

Endopyelotomie retrograde par ureteroscopie [54 ' 55 ' 67] (Fig. 7) 

Technique. Elle repose classiquement sur la realisation d'une 
ureteroscopie souple, puis la section de la JPU au niveau poste- 
rolateral jusqu'a la graisse peripyelique a I'aide d'une fibre laser. 
Elle peut etre suivie d'une dilatation au ballon a 24-Fr afin de 
completer bincision. Les contre-indications sont : une longueur 
de stenose superieure a 2 cm, une lithiase renale. La presence 
d'un vaisseau croisant la jonction ne represente pas une contre- 
indication. 

Resultats. Le taux de succes des series les plus importantes 
(au moins 25 patients) est compris entre 60 et 90 % pour un 
suivi moyen de 10 a 78 mois. Le temps operatoire varie de 34 
a 95 minutes et la duree d'hospitalisation de 0,95 a 4,9 jours. 

Complications. Le taux de complications global va de 5,3 
a 28 %. Les complications les plus souvent rapportees sont 
l'infection urinaire (2 a 7,4 %), le sepsis (2 a 3,4 %), l'hematurie 
(2 a 3,4 %), puis l'hemorragie (2 a 9 %). 

Endopyelotomie par electro-incision au ballon Acucise® [54, 55] 
(Fig. 8) 

Technique. Elle repose sur l'emploi d'un ballon a basse pres- 
sion de 10/24-Fr muni d'une electrode longitudinale permettant 
bincision grace a un courant de section. Contrairement aux tech- 
niques endo-urologiques suscitees dont bincision se fait sous 
controle visuel direct, l'endopyelotomie par electro-incision se fait 
sous controle fluoroscopique uniquement. 
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Figure 7. Endopyelotomie retrograde par ureteroscopie. 1 . Fil guide ; 
2. incision de la jonction a I'aide d'une fibre laser ; 3. jonction pyelo- 
ureterale ; 4. ureteroscope souple. 


Resultats. Le taux de succes des series les plus importantes (au 
moins 30 patients) varie de 45,2 a 81,2 % pour un suivi moyen de 
12 a 27 mois. Le temps operatoire varie de 30 a 65 minutes et la 
duree d'hospitalisation, de 1,8 a 6 jours. 

Complications. Le taux de complications global varie de 

7.9 a 23 %. La complication la plus frequente representee par 
l'hemorragie, dont la cause est une lesion vasculaire lors de la 
section, a ete rapportee jusqu'a 8 % des cas. Ont ete rapportees 
de maniere plus aleatoire des complications dues au mode de 
drainage (2,3 a 13 %), la fievre (jusqu'a 6 %), l'urinome (jusqu'a 
4 %). 

Dilatation simple au ballon par voie retrograde [54 ' 55] 
Technique. II s'agit d'une dilatation au ballonnet a 30-Fr 
entrainant la rupture de la stenose de la jonction pyelo-ureterale. 
L'intervention se realise sous controle fluoroscopique unique- 
ment. 

Resultats. Le taux de succes varie de 47 a 81 % pour un suivi de 

9.9 a 33 mois. La duree d'hospitalisation moyenne est de 4,6 jours. 
Complications. Le taux de complication varie de 13,2 a 

25.9 %. La complication la plus frequente est l'infection urinaire 
(4,8 a 13,8 %). Ont ete rapportees avec une frequence moindre 
les complications suivantes : migration de la sonde double J (2,6 
a 6,5 %), la fievre (jusqu'a 14,3 %), l'urinome (jusqu'a 3,2 %), le 
sepsis (jusqu'a 3,2 %). 

Commentaire general 

Les avantages de la voie endo-urologique sont un temps ope- 
ratoire et une duree de sejour globalement plus courte, ainsi 
qu'une meilleure recuperation postoperatoire par rapport a la 



Figure 8. Endopyelotomie par electro-incision au ballon Acucise®. 
1 . Jonction pyelo-ureterale ; 2. dispositif Acucise® avec I'electrode lon- 
gitudinal permettant I'incision grace a un courant de section. 


pyeloplastie [55] . Cependant, les taux de reussite n'atteignent 
pas ceux rapportes pour la pyeloplastie independamment de 
l'approche utilisee. Neanmoins, il est possible d'ameliorer ce taux 
en selectionnant les patients pouvant beneficier au mieux de cette 
voie. Ainsi, Van Cangh et al. rapportaient que le taux de reussite 
en presence d'un vaisseau croisant la jonction n'etait que de 42 % 
contre 86 % en leur absence [68] . II etait rapporte dans cette meme 
etude qu'en cas de stenose tres serree le taux de succes etait de 60 % 
contre 81 % en cas de stenose moderee. Au total, le taux de succes 
pouvait etre porte a 95 % en excluant les patients avec un vais- 
seau croisant la jonction et une stenose tres serree de la jonction, 
soit un taux similaire a celui rapporte pour la pyeloplastie. Mal- 
gre ce taux de succes global moindre, la voie endoscopique peut 
etre proposee en premiere intention apres exposition au patient 
des benefices et risques fondes sur l'etude morphologique et fonc- 
tionnelle. L'endopyelotomie peut aussi etre proposee apres echec 
d'une pyeloplastie. 

Nephrectomie totale 

La nephrectomie totale peut etre proposee en traitement pri- 
maire chez les patients ayant un SJPU symptomatique (douleur, 
infections, rein multilithiasique avec infection chronique) avec 
un rein non fonctionnel ou dont la fonction est inferieure a 15 % 
(fonction renale non recuperable en dega) sur la scintigraphie 
MAG3, et un rein contralateral sain. A noter qu'en cas de doute 
sur la non-fonctionnalite du rein concerne, un drainage des cavi- 
tes pyelocalicielles (sonde de nephrostomie ou sonde double J) 
doit etre effectue, puis la fonction renale de nouveau evaluee par 
scintigraphie. 


Cas particulier : lithiase renale associee 

L'abord percutane peut etre utilise afin de traiter concomi- 
tamment le calcul renal dans un premier temps, puis la stenose 
jonctionnelle. Le calcul sera traite en premier. La question qui se 
pose est de savoir si l'obstruction pyelo-ureteale n'est pas simple- 
ment le fait d'un oedeme cause par la lithiase renale, en particulier 
en cas de calcul pyelique. Dans ce cas, il est preferable de traiter le 
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Figure 9. Strategie des examens radiologiques en periode postnatale chez les nouveau-nes ayant un diagnostic de SJPU. DCPC : dilatation des cavites 
pyelocalicielles ; UCRM : uretrocystographie retrograde et mictionnelle. 


calcul, puis d'evaluer a nouveau Pobstruction pyelo-ureterale. En 
revanche, en cas de calcul caliciel inferieur, il y a peu de chance 
que celui-ci ait provoque un oedeme de la jonction, le traitement 
de la JPU et du calcul pouvant alors etre realise lors de la meme 
intervention. 

L' autre possibility therapeutique est la realisation d'une pyelo- 
plastie avec extraction lithiasique, quelle que soit l'approche. 

Concernant la physiopathologie des calculs survenant chez les 
patients ayant un SJPU, il est a preciser que Pobstruction liee au 
SJPU, par la stase qu'elle entraine, contribue seulement en partie 
a la formation des calculs. Des facteurs metaboliques primaires 
sont souvent a Porigine de la formation des calculs. Ainsi, un 
bilan metabolique est indique de maniere systematique chez ces 
patients avec une prise en charge medicale afin d'eviter la recidive 
lithiasique [69] . 

■ Particularities pediatriques 

Generalites 

Historiquement, le mode de decouverte du SJPU se faisait lors 
de Pexamen physique des nouveau-nes avec la palpation d'une 
masse au niveau du flanc. Grace au developpement et a la genera- 
lisation des echographies antenatales, la decouverte d'une DCPC 
se fait actuellement au cours de la grossesse. De fait, la preva- 
lence de la DCPC antenatale s'est retrouvee augmentee, atteignant 
jusqu'a 4,5 % des grossesses, ce qui en fait l'anomalie conge- 
nital la plus frequente [70] . Il faut noter que cette anomalie ne 
peut etre depistee qu'a partir du debut du deuxieme trimestre de 
grossesse. 

Bien que la decouverte d'une DCPC antenatale soit un indi- 
cateur d'une pathologie urogenitale sous-jacente, celle-ci ne se 
confirme que dans 36 a 80 % des cas lors de P evaluation postna- 
tale [71] . Il est globalement admis qu'un bassinet avec un diametre 


anteroposterieur inferieur a 7 mm au cours du troisieme trimestre 
de grossesse est considere comme normal [72] . Au-dela de cette 
limite, il a ete rapporte que les echographies postnatales sont 
anormales dans 66 % des cas et qu'une anomalie renale sous- 
jacente est presente dans 73 % des cas [73] . La probabilite qu'une 
uropathie se confirme est proportionnelle a la severite de cette 
DCPC [74] . 

Grace au depistage echographique antenatal, la prise en charge 
de la DCPC s'est retrouvee modifiee car la suspicion diagnostique 
se fait avant l'apparition de tout symptome. Toute la difficulte 
reside dans le fait qu'il n'existe pas de test permettant de predire 
Porigine obstructive de la DCPC qui amenera a une deterioration 
de la fonction renale et qui pourra alors beneficier d'un traitement 
chirurgical. 


Prise en charge en periode postnatale (Fig. 9) 

Apres la decouverte d'une DCPC antenatale, le probleme diag- 
nostique est de definir les patients requerant une intervention 
chirurgicale de ceux necessitant une simple surveillance. 

Certains auteurs recommandent la mise immediate sous 
antibiotiques des nouveau-nes de maniere prophylactique 
(amoxicilline) avant tout examen, mais cette initiative reste debat- 
tue. 

La decouverte d'une DCPC unilateral antenatale implique 
une evaluation postnatale sans degre d'urgence. La plupart des 
diagnostics associes a cette decouverte sont : le SJPU, le reflux 
vesico-ureteral (RVU) et Pobstruction de la jonction vesico- 
ureterale (ou mega-uretere obstructif primitif). Ces diagnostics 
sont parfois difficiles a distinguer lors de l'echographie antenatale 
puisqu'ils ne peuvent se manifester que par une simple DCPC, 
le bilan postnatal permettra alors de les differencier. Ce dernier 
repose sur l'imagerie dont les objectifs sont les memes que ceux 
exposes precedemment (cf. supra). 
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Le principe de base de cette evaluation est d'utiliser les moyens 
d'investigation les plus appropries afin de conforter ou d'infirmer 
un diagnostic tout en privilegiant les moyens d'imagerie les moins 
irradiants et les moins invasifs. L'echographie se trouve done etre 
l'examen de choix apres la naissance. Celle-ci doit etre realisee vers 
le cinquieme jour de vie. II est important de preciser que la rea- 
lisation de l'echographie dans les 48 heures suivant la naissance 
peut ne pas retrouver ou sous-estimer la DCPC retrouvee lors de 
la grossesse du fait de l'oligurie du nouveau-ne, d'ou la necessite 
de repeter cet examen. 

En cas de normalite de l'echographie realisee a j5, celle-ci est 
repetee a 1 mois. En effet, la fonction renale du nouveau-ne n'est 
pas totalement acquise dans les deux premieres semaines de vie 
et une pathologie renale obstructive peut alors etre sous-evaluee. 
Une uropathie est alors retrouvee dans 3 % des cas [73] . 

Le deuxieme examen realise dans cette evaluation initiale 
est l'uretrocystographie retrograde et mictionnelle (UCRM) dont 
l'objectif est de preciser la presence ou non d'un RVU. Cer- 
tains auteurs proposent de la realiser de maniere systematique, 
alors que d'autres la recommandent en cas d'anomalie retrou- 
vee lors de l'echographie renovesicale faite au cinquieme 
jour. 

Apres la realisation de ces deux examens et dans le cas d'une 
DCPC non liee a un RVU, une scintigraphie MAG3 est indiquee. 
Comme precedemment (cf. supra), elle etudie la fonction renale 
separee et la qualite de la vidange renale. 


Traitement 

La decision de savoir qui et quand operer est probablement la 
plus difficile a prendre du fait de la variability de l'histoire natu- 
relle du SJPU, certains s'ameliorant, alors que d'autres amenent a 
une alteration de la fonction renale [75] . Le debat entre traitement 
conservateur et traitement chirurgical precoce reste d'actualite du 
fait de Pabsence d'etude randomisee ou de series avec un suivi a 
tres long terme afin de savoir si Peffet de la chirurgie, qu'elle soit 
precoce ou non, reste stable dans le temps [76> 77] . 

Concernant les resultats des differentes techniques chirurgi- 
cales pour le SJPU, ceux-ci sont similaires a ceux observes dans 
la population adulte, a savoir des taux de succes de : 85 a 
100 % pour la pyeloplastie a ciel ouvert, 92 a 100 % pour 
la pyeloplastie par voie coelioscopique (suivi moyen de 13,9 a 
41,5 mois), 46 a 89 % pour l'endopyelotomie (suivi moyen de 8,5 a 
50 mois) [53 ' 78_81] . 


■ Conclusion 

Cet article a traite les aspects diagnostiques et therapeutiques du 
syndrome de la jonction pyelo-ureterale chez l'enfant et Padulte, 
ainsi que leurs particularites. Du fait de prises en charge distinctes, 
deux arbres decisionnels sont proposes afin de clarifier cet aspect 
(Pig. 4 et 9). 


Points essentiels 


Le syndrome de la jonction pyelo-ureterale se definit par 
une dilatation du bassinet et des calices avec un uretere 
d'aval de calibre normal. 

Chez I'adulte : 

• Les examens de reference permettant de confirmer ou 
d'infirmer le diagnostic de SJPU sont I'uroscanner et la 
scintigraphie MAG3. 

• Si I'obstruction est confirmee, I'indication operatoire 
depend de la presence de symptomes (douleur lombaire), 
d'une complication (calcul renal, infection urinaire) ou 
d'une alteration de la fonction renale globale ou ipsila- 
terale a I'obstruction. 

• Le traitement de reference est la pyeloplastie selon 
Anderson-Hynes, quelle que soit la voie d'abord uti- 
lisee (chirurgie a ciel ouvert, coelioscopie convention- 
nelle, coelioscopie robot-assistee). L'endopyelotomie peut 
atteindre un taux de succes similaire apres selection des 
patients (non recommandee en cas de vaisseau croisant la 
jonction et une stenose tres serree de la jonction). 

• La nephrectomie totale peut etre proposee chez un 
patient symptomatique avec fonction renale inferieure a 
15 % sur la scintigraphie MAG3. 

Chez l'enfant : 

• La decouverte d'une DCPC unilateral antenatale 
implique une evaluation postnatale afin de confirmer cette 
dilatation des cavites renales. 

• L'evaluation postnatale repose principalement sur 
l'echographie renovesicale. Une uretrocystographie retro- 
grade et mictionnelle est indiquee lorsque la dilatation des 
cavites renales est confirmee. En cas de DCPC non liee 
a un reflux vesico-ureteral, une scintigraphie MAG3 est 
indiquee afin de rechercher une obstruction. 

• Le syndrome de la jonction pyelo-ureterale peut 
s'ameliorer spontanement. En cas d'indication a un trai- 
tement chirurgical pour SJPU, la pyeloplastie est le 
traitement de reference. 


Declaration d’interets : V auteur declare ne pas avoir de liens d’interets en rela- 
tion avec cet article. 
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